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Riassunto Analitico
Secondo le statistiche ISTAT del 2014 riguardo la popolazione straniera residente in
Italia, sul territorio nazionale vivono attualmente quasi 5 milioni di immigrati. Le
stime per il futuro indicano che nel 2065 essi raggiungeranno i 14 milioni, andando
a costituire circa  il 24% della popolazione totale1. 
A fronte  di  ciò,  sempre  più  frequentemente  nei  centri  di  Audiologia  giungono
all'osservazione  bambini  stranieri  affetti  da  ipoacusia  neurosensoriale  grave  o
profonda  bilaterale  che  necessitano  di  essere  inseriti  in  un  percorso  protesico-
riabilitativo con protesi acustica o impianto cocleare.
Tale  iter  risulta  spesso  gravato  da  problematiche  che  subentrano  sia  nella  fase
valutativa, che di presa in carico e di gestione  di tali pazienti.
Ad oggi, in letteratura, soltanto pochi studi esaminano il fenomeno del bilinguismo
dal  punto di vista delle problematiche audiologiche e riabilitative. 
Riguardo alla procedura di impianto cocleare in bambini bilingui, i risultati riportati
dai  diversi  Autori,  emersi  dal  confronto  con  la  controparte  monolingue,  sono
variabili e talora contrastanti: da una parte sembra che le prestazioni comunicativo-
linguistiche dei  bambini  bilingui,  sottoposti  alla  procedura di  impianto cocleare,
siano del tutto sovrapponibili a quelle dei controlli monolingui, secondo altri Autori
invece, il bilinguismo sembra rappresentare uno svantaggio per l'acquisizione del
linguaggio. 
Oggetto del presente elaborato è la valutazione e la analisi dei risultati uditivi e
linguistici  ottenuti  da un campione di  studio costituito da  14 coppie di  bambini
bilingue-monolingue, sottoposti alla procedura di impianto cocleare ed estratti dalla
casistica del Centro Impianti Cocleari di Pisa.
Dall'analisi  effettuata,  emerge  una  disparità  tra  i  bambini  bilingui  e  monolingui
impiantati; in particolare, sembra che quelli provenienti da famiglie bilingui siano
svantaggiati rispetto alla controparte monolingue nell'acquisizione del linguaggio.
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Primo Capitolo
L'ipoacusia infantile
1.1 Epidemiologia
Secondo  la  World  Health  Organization  (WHO),  oltre  il  5%  della  popolazione
mondiale (circa 360 milioni di persone), ha un deficit uditivo disabilitante; di questi,
circa  328  milioni  sono  adulti  e  32  milioni  sono  bambini2.  Il  deficit  uditivo
rappresenta una tra le più frequenti disabilità sensoriali dell'età pediatrica. 
L'incidenza dell'ipoacusia neurosensoriale bilaterale grave e profonda in Europa è
stimata intorno a 0,5 - 3 neonati su 1.000 nati vivi; questa percentuale sale a valori
del 4-5% nel caso di neonati con fattori di rischio audiologico o ricoverati nelle
unità di terapia intensiva neonatale3.
Il  tasso  di  prevalenza  dell'ipoacusia  neurosensoriale  infantile  grave  e  profonda
aumenta  ulteriormente  prendendo in considerazione  le  fasce  di  età  più avanzate
della popolazione pediatrica. Infatti, oltre ai casi di ipoacusia congenita (ereditaria o
acquisita da cause pre/perinatali) che si manifestano in epoca neonatale,  si devono
considerare anche i disturbi dell'udito progressivi o acquisiti che costituiscono un
gruppo di patologie ad esordio tardivo dovute a cause diverse (ad esempio genetiche
o infettive), la cui frequenza è stimata in circa 0,3-3 casi ogni 1000 nati vivi (non
sono disponibili in questo ambito dati epidemiologici internazionali affidabili). 
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1.2 Classificazione delle ipoacusie
Classificazione Audiometrica
La  classificazione  che  riveste  maggior  significatività  nella  quantificazione
diagnostica ed alla quale più frequentemente si fa riferimento è la classificazione
audiometrica messa a punto dal BIAP (Bureau International d'Audiophonologie)4
che prevede di calcolare la soglia uditiva media (PTA o Pure Tone Average) in dB
delle quattro frequenze 500 Hz, 1000 Hz, 2000 Hz e 4000 Hz. 
Si possono così distinguere:
• normoacusia: soglia media < 20 dB
• ipoacusia lieve: soglia media tra 20 e 40 dB
• ipoacusia media: soglia media tra 41 e 70 dB 
• ipoacusia grave: soglia media tra 71 e 90 dB 
• ipoacusia profonda: soglia media > 90 dB
Le ipoacusie profonde sono a loro volta suddivise in tre gradi:
• primo grado: soglia media  tra 91 e100 dB;
• secondo grado: soglia media tra 101 e 110 dB;
• terzo grado: soglia media tra 111 e 119 dB.
Infine, la totale perdita dell'udito (soglia media > 120 dB) monolaterale prende il
nome di anacusia; quella bilaterale prende il nome di cofosi.
Classificazione in base alla sede di lesione
• Ipoacusia trasmissiva o di conduzione: è espressione di una lesione a carico
delle strutture dell'orecchio esterno e/o medio che ostacola la trasmissione
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delle onde meccaniche-acustiche all'orecchio interno. È il tipo di ipoacusia
più frequentemente riscontrato nella pratica clinica ed è caratterizzata da un
deficit uditivo non superiore ai 50-60 dB5.
• Ipoacusia neurosensoriale o percettiva: è espressione di una alterazione sita a
livello dell'orecchio interno. Il danno può essere a carico delle cellule ciliate
dell'organo  del  Corti  ed  in  tal  caso  si  parla  di  ipoacusia  neurosensoriale
cocleare, o delle fibre del nervo acustico ed in tal caso si parla di ipoacusia
neurosensoriale  retrococleare.  Nella  ipoacusia  a  sede  cocleare  vi  è  un
ostacolo alla corretta trasformazione del suono in impulso elettrico, mentre
nelle  sordità  a  sede  retrococleare  il  danno  riguarda  il  trasferimento  del
segnale lungo il nervo cocleare. Il deficit neurosensoriale può essere lieve,
settoriale (limitato soltanto ad alcune frequenze del campo uditivo), ma può
comportare la perdita completa della funzione uditiva6.
• Ipoacusia mista: causata da un danno a livello dell’apparato di trasmissione
associato ad un danno a livello della coclea o del nervo acustico.
• Ipoacusia centrale: è espressione di un danno a livello del tronco encefalico o
di  strutture  ad  esso  superiori  ed  è  caratterizzata  da  una  disfunzione
dell'elaborazione  dell'input  sonoro  che  ostacola il  soggetto  nella
comprensione del segnale verbale. 
In base alla lateralità  del  danno possiamo poi parlare di  ipoacusia monolaterale,
bilaterale simmetrica (se il grado e la configurazione dell’ipoacusia sono le stesse in
ogni  orecchio) e  bilaterale  asimmetrica  (quando  il  grado  e  la  configurazione
dell'ipoacusia sono diverse per ogni orecchio).
Classificazione in base alla modalità di esordio e progressione nel tempo
• Ipoacusia improvvisa: si definisce come un abbassamento di almeno 30 dB
su tre  frequenze  adiacenti  insorto  in  maniera  improvvisa e  solitamente  è
monolaterale. Se si interviene rapidamente, poiché le immagini uditive delle
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parole non hanno avuto il tempo di deteriorarsi, è possibile avere un recupero
rapido delle abilità percettive e comunicative7.
• Ipoacusia  progressiva:  ha  un  esordio  lento  e  graduale  e  solitamente  è
bilaterale.  In  questo  caso,  il  deterioramento  progressivo  delle  immagini
uditive  delle  parole  determinerà  un  recupero  percettivo  più  lento  e
difficoltoso a seguito dell'intervento terapeutico8.
• Ipoacusia stabile: la soglia uditiva resta inalterata nel tempo.
• Ipoacusia fluttuante: la soglia uditiva varia nel corso del tempo.
Classificazione in base al rapporto con lo sviluppo del linguaggio
• ipoacusia pre-linguale: si manifesta entro il primo anno di vita
• ipoacusia peri-linguale: insorge tra 1 e 3 anni, periodo in cui l'acquisizione
del linguaggio è già iniziata ma non è ancora completa
• ipoacusia post-linguale precoce: esordisce tra i 3 e i 7 anni. Se non trattata
può portare ad una regressione del linguaggio acquisito che non è ancora
consolidato.
• ipoacusia post-linguale tardiva: insorge tra i 7 e i 18 anni. 
Classificazione  eziologica
Si rimanda al Paragrafo 1.3 Eziologia dell'ipoacusia infantile.
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1.3 Eziologia dell'ipoacusia infantile
Le cause responsabili delle diverse forme di ipoacusia possono essere distinte in
ereditarie (50-60% del totale dei casi) e acquisite (20-25% del totale dei casi)9. 
Le forme ereditarie,  a  loro volta,  sono classificate  in:  forme non sindromiche  o
ipoacusie isolate, responsabili di circa il 70% delle ipoacusie di origine genetica e
forme sindromiche responsabili del restante 30% dei casi di ipoacusia ereditaria3. 
Le  forme  acquisite  si  classificano  invece  in  base  all'epoca  di  insorgenza  in:
ipoacusie da cause acquisite prenatali, perinatali e postnatali. 
Nonostante la continua evoluzione delle metodiche diagnostiche, in più del 25% dei
casi la causa della sordità resta sconosciuta, ma è probabile che alcune di queste
forme siano su base ereditaria e che la ricerca genetica darà in pochi anni risposte a
interrogativi ancor oggi irrisolti10.
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Ipoacusia ereditarie isolate o non sindromiche 
• Autosomiche Recessive
◦ mutazione del gene Cx26
◦ mutazione del gene della miosina 7a
◦ mutazione del gene  SLC26A4
• Autosomiche Dominanti
◦ mutazione del gene COCH
• X-Linked
◦ Mutazione del gene POU3F4
• Mutazioni del DNA mitocondriale
◦ mutazione 12srDNA
Ipoacusie ereditarie sindromiche
• Autosomiche Recessive
◦ Sindrome di Pendred
◦ Sindrome di Usher
◦ Sindrome di Jervell e Lange-Nielsen
• Autosomiche Dominanti
◦ Sindrome di Waardenburg
◦ Sindrome Brachio-oto-renale
◦ Sindrome di Treacher Collins
◦ Neurofibromatosi di tipo 2
• X-Linked
◦ Sindrome di Alport
• Mutazioni del DNA mitocondriale
◦ Sindrome MELAS
Tabella 1. Principali forme di ipoacusia ereditaria isolate e sindromiche.
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Ipoacusia da cause prenatali
• infettive
◦ Toxoplasma Gondii
◦ Rosolia
◦ CMV 
◦ HSV  
• tossiche
◦ farmaci ototossici (aminoglicosidici, talidomide, clorochina)
◦ fetopatia alcolica 
◦ radioterapia nel 1° trimestre di gravidanza
Ipoacusia da cause perinatali
• prematurità (< 31 settimane)
• basso peso alla nascita (< 1500 g)
• ricovero presso Terapia Intensiva Neonatale NICU
• anossia-ipossia
• farmaci ototossici 
• iperbilirubinemia 
• traumi cranici ostetrici
Ipoacusia da cause postnatali
• infettive: morbillo, varicella, parotite
• farmaci ototossici
• neoplastiche: neurinoma dell'VIII nervo cranico
• traumatismi 
• otiti medie croniche
Tabella 2. Principali forme di Ipoacusia acquisita prenatali, perinatali e postnatali.
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Ipoacusie da causa ereditaria
Ipoacusia genetica non sindromica
La  maggior  parte  dei  deficit  uditivi  ereditari  sono  non  sindromici.  Le  forme
genetiche isolate possono essere distinte in base alla tipologia di trasmissione ed
infatti  è  stato  stimato  che  circa  l'80%  di  esse  venga  trasmesso  come  carattere
autosomico recessivo, il 20% come autosomico dominante, circa l'1% è X-linked
mentre  le  forme  da  attribuire  a  mutazioni  del  DNA mitocondriale  (mtDNA)  di
origine materna sono comprese tra l'1 e il 6%9.
I diversi loci cromosomici delle forme non sindromiche di sordità ereditaria sono
indicati con l’acronimo DFN (“DeaFNess”) seguito dalla lettera A o B a seconda
della modalità di trasmissione autosomica dominante o recessiva rispettivamente.
Le lettere  A o B sono seguite da  un numero che indica l’ordine cronologico di
scoperta  dei  geni  associati  al  locus.  Le  forme  di  ipoacusia  X-linked  vengono
identificate  con il  solo acronimo DFN, mentre  le  forme mitocondriali  non sono
identificate con questo acronimo11. 
Il numero delle mutazioni identificate diventa ogni giorno più numeroso grazie al
continuo progredire della genetica molecolare.
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Tipo di Ipoacusia Gene Cromosoma
DFNA3 Connessina 26 13
DFNA9 COCH 14
DFNB1 Connessina 26 13
DFNB2 Miosina7a 11
DFNB4 Pendrina 7
DFNB9 Otoferlina 2
DFN3 POU3F4 X
12S rRNA Mitocondriale
Tabella 3.  Alcune forme di ipoacusia ereditaria non sindromica e i rispettivi geni
coinvolti. 
Figura 1. Per molti dei geni coinvolti nelle forme di ipoacusia ereditaria isolata è
stata identificata la proteina che determina il deficit uditivo, la sua funzione e la
sede dove è localizzata nella coclea.
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Forme ereditarie non sindromiche autosomiche recessive
La sordità ereditaria autosomica recessiva (DFNB), affinché si manifesti, necessita
della presenza di entrambi gli alleli mutati. Solitamente non sono interessate tutte le
generazioni  della  famiglia  portatrice  della  mutazione  (salto  generazionale).  Il
quadro  audiologico  della  sordità  recessiva  è  caratterizzato  abitualmente  da  una
sordità neurosensoriale grave bilaterale,  generalmente già presente alla  nascita o
insorta nei primi anni di vita prima dell’acquisizione del linguaggio (pre-linguale). 
La sordità legata a mutazioni dei geni delle connessine
Le  connessine  rappresentano  una  famiglia  di  proteine  presenti  sulla  membrana
cellulari,  nelle  quali,  raggruppandosi  in  esameri,  formano  dei  canali  detti
connessoni,  deputati  al   passaggio di  ioni  o  piccole  molecole  necessarie  per  gli
scambi e la comunicazione fra cellule. 
La connessina 26 (CX26) in particolare,  costituisce le gap-junctions situate sulle
membrane  laterali  delle  cellule  epiteliali  di  supporto  dell'organo  del  Corti  che
permettono  il  passaggio  di  ioni  potassio  dall'endolinfa  verso  la  stria  vascolare.
L’omeostasi  del  potassio  è  indispensabile  per  mantenere  il  corretto  gradiente
elettrico a livello dell’organo del Corti, requisito fondamentale per il funzionamento
delle cellule ciliate. 
Il gene della connessina 26, posto sul cromosoma 13, viene indicato con la sigla
GJB2 (gap-junction protein beta 2). Sono state descritte più di 90 mutazioni del
gene GJB2, responsabili di più del 50% dei casi di sordità autosomica recessiva. 
La  “35delG”  è  la  mutazione  più  soventemente  riscontrata  nella  popolazione
caucasica e nell’area mediterranea (responsabile dell’80% delle mutazioni di Cx26),
dove circa il 3% della popolazione ne è portatrice sana. 
La sordità da mutazione del gene della connessina 26 può essere ereditata come
carattere autosomico recessivo (DFNB1) e più raramente come carattere autosomico
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dominante  (DFNA3).  La DFNB1 è  caratterizzata  da  una sordità  neurosensoriale
bilaterale solitamente presente alla nascita, di entità variabile, da lieve a profonda,
generalmente  a carattere  non evolutivo,  anche se forme ad insorgenza tardiva e
forme  a  carattere  progressivo  sono  state  descritte.  Di  norma  non  è  associata  a
malformazioni  dell’orecchio  medio  e  interno.  La  sordità  autosomica  dominante
(DFNA3) legata ad un’altra mutazione del gene della connessina 26 è invece molto
rara,  dà  origine  ad  una  ipoacusia  neurosensoriale  bilaterale  progressiva  più
frequentemente post linguale12. 
La sordità legata a mutazioni dei geni delle miosine  
Le miosine sono una numerosa famiglia di proteine, espresse in molteplici organi ed
apparati. Alcune sono definite miosine muscolari e sono deputate alla contrazione
muscolare, altre invece sono dette miosine non muscolari e sono coinvolte in altre
funzioni cellulari; alcune di esse, come la miosina 7A, sono presenti nell’orecchio
dove contribuiscono a far sì  che le  onde sonore vengano trasformate in stimolo
elettrico (ad esempio,  entrano in gioco nel meccanismo contrattile cellule ciliate
esterne). 
La miosina 7A viene codificata da un gene localizzato sul cromosoma 11 e la sua
mutazione provoca prevalentemente una sordità neurosensoriale bilaterale di grado
medio-grave, con età di insorgenza variabile (DFNB2)13.
Ipoacusia legata a mutazione AR del gene SLC26A4 (DFNB4)
Tale  gene,   posizionato  sul  cromosoma  7  codifica  una  proteina,  la  Pendrina,
deputata  al  trasporto di  piccoli  ioni  negativi  I-/Cl- nella  coclea,  nel  rene e  nella
tiroide e risulta mutato sia nella DFNB4 che nella Sindrome di Pendred (vedi dopo).
La DFNB4 rappresenta l'1-8% delle sordità non sindromiche ed è caratterizzata da
una ipoacusia neurosensoriale bilaterale con caratteristiche estremamente variabili,
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anche all’interno di una stessa famiglia. 
L’ipoacusia generalmente è congenita o ad insorgenza nei  primi anni di  vita,  di
entità  da  grave a profonda ed è sempre associata a malformazioni  dell’orecchio
interno,  quali  l’acquedotto  vestibolare  largo  e  la  malformazione  di  Mondini.
Generalmente è associata una disfunzione vestibolare14. 
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Forme ereditarie non sindromiche autosomiche dominanti
L'ipoacusia non sindromica autosomica dominante (DFNA), è per lo più bilaterale
ed evolutiva. Solitamente si riscontra in più generazioni della stessa famiglia ed è
caratterizzata da una variabile età di insorgenza (si distinguono forme ad insorgenza
infantile, con inizio fra i 5 e 15 anni, e forme ad insorgenza nell’età adulta, con
inizio fra i  15 e i  40 anni) e una penetranza più o meno completa che può non
rendere manifesto il deficit in una o più generazioni pur in presenza di un genotipo
mutato.
La  sordità  dominante  è  solitamente  post-linguale,  esordisce  cioè  quando  il
linguaggio  è  già  strutturato  e  può  progredire  anche  fino  alla  sordità  completa,
tuttavia,  sono  riscontrabili  forme  lievi  a  lenta  progressione.  Diversamente  dalle
forme AR non sindromiche, nelle quali la maggior parte dei casi sono legata alla
mutazione di un singolo gene (GJB2), le forme non sindromiche AD non hanno un
solo gene identificabile come responsabile della maggior parte dei casi.
Mutazione del gene COCH
Il  gene  COCH  sito  sul  cromosoma  14,  che  codifica  per  la  proteina  Coclina,
costituente della matrice extracellulare della coclea e del vestibolo, è probabilmente
il gene più frequentemente coinvolto in casi di sordità non sindromica ad eredità
autosomica dominante (DFNA9). Pur non essendo certi  dell'esatta funzione della
Coclina, si ritiene che le molteplici mutazioni che possono occorrere a carico del
gene  COCH,  siano  responsabili  di  modifiche  strutturali  della  Coclina,  tali  da
interferire nel legame della stessa alle altre molecole della matrice extracellulare
dell'orecchio  interno,  determinando  alterazioni  responsabili  in  ultima  analisi  dei
quadri  di  ipoacusia  progressiva  e  dei  disturbi  dell’equilibrio  (vertigini)  tipici  di
questa forma di sordità15.
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Forme ereditarie non sindromiche mitocondriali
L'ipoacusia legata a mutazioni del DNA mitocondriale (mtDNA) rappresenta l’1-6%
circa di tutte le sordità genetiche ed è presente in una percentuale che varia dal 42 al
70% negli individui con patologia mitocondriale. Questa forma di deficit uditivo è
generalmente a carattere progressivo.
Caratteristiche del mtDNA
Il  mtDNA si  differenzia  per  diversi  aspetti  dal  DNA nucleare.  In  particolare:  è
presente in copia multipla all’interno di ogni mitocondrio e quindi in centinaia di
copie  in  ogni  cellula  (poliplasmia);  viene  ereditato  in  modalità  matrilineare,  in
quanto lo zigote riceve i mitocondri solo dal citoplasma dell’oocita e quindi viene
trasmessa solo dalla madre; presenta un elevato tasso di mutazioni. 
Altre  caratteristiche  che  differenziano  il  mtDNA  dal  DNA  nucleare  sono
l’eteroplasmia, ovvero la coesistenza nella stessa cellula,  tessuto,  organo o nello
stesso mitocondrio di mtDNA mutato e normale (wild type) e l’effetto soglia, per il
quale, una alterazione genetica del mtDNA causa una disfunzione tissutale solo se è
presente in una certa percentuale in quel determinato tessuto16. 
Mutazione del gene 12S rRNA
La  mutazione  A1555G  nel  gene  12S  rRNA è  la  prima  nonché  più  frequente
mutazione  dell’mtDNA  identificata  come  causa  di  sordità  mitocondriale  non
sindromica. 
Si tratta di una mutazione omoplasmica (>95% di presenza di mtDNA mutato) che
determina  una  ipoacusia  neurosensoriale  in  pazienti  esposti  ad  aminoglicosidi.
L'ipoacusia può manifestarsi in casi familiari o sporadici anche senza esposizione ad
aminoglicosidi. 
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Sebbene  un  danno  cocleo-vestibolare  si  verifichi  in  tutti  i  soggetti  esposti  per
periodi  prolungati  ad  alte  dosi  di  aminoglicosidi,  l’ototossicità  conseguente  a
esposizioni  brevi  a  dosi  non  alte  di  farmaco  sembra  essere  legata  ad  una
predisposizione genetica. Il  meccanismo patogenetico alla base dell'ipoacusia nei
pazienti con la mutazione A1555G, è legato all'analogia strutturale tra i ribosomi
mitocondriali umani e quelli batterici, che sono il bersaglio degli aminoglicosidi. La
mutazione A1555G rende il ribosoma mitocondriale più simile a quello batterico e
quindi facilita un eventuale legame con gli aminoglicosidi. 
Solitamente,  l'ipoacusia  legata  alla  mutazione  A1555G  è  bilaterale,  di  entità
variabile,  da lieve a profonda. Anche l'’età di  insorgenza è variabile,  da casi  ad
insorgenza in epoca pre-linguale a casi ad insorgenza nell’età adulta. La sede del
danno è cocleare16. 
Forme ereditarie non sindromiche X-linked
Per quanto riguarda la sordità genetica non sindromica legata al cromosoma X (X-
linked),  la  mutazione  più  frequentemente  descritta  è  quella  a  carico  del  gene
POU3F4 (DFN3). Questa forma è caratterizzata da ipoacusia progressiva di  tipo
misto, associata ad una caratteristica anomalia morfologica a carico dell’orecchio
interno:  il  condotto  uditivo  interno  ha  un  aspetto  slargato  ed  è  in  diretta
comunicazione  con  il  giro  basale  della  coclea.  Da  questo  risulta  una  abnorme
comunicazione tra lo spazio subaracnoideo e la coclea17. 
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Ipoacusia ereditaria sindromica
Sono  state  identificate  più  di  300  forme  di  ipoacusia  sindromica.  Le  ipoacusie
inquadrate in sindromi definite sono circa il 30% delle sordità genetiche. Tratteremo
i deficit uditivi ereditari sindromici in base alla modalità di trasmissione ereditaria. 
Forme ereditarie sindromiche autosomiche recessive
Sindrome di Pendred 
È una delle forme sindromiche di sordità ereditaria AR più frequenti. La sindrome
di Pendred è legata ad una mutazione del gene SLC26A4 posto sul cromosoma 7
che codifica per la Pendrina, proteina deputata al  trasporto di piccoli ioni negativi
I-/Cl- nella coclea, nel rene e nella tiroide. È caratterizzata infatti da gozzo tiroideo
che  si  manifesta  generalmente  durante  l'adolescenza  associato  o  meno  a
ipotiroidismo da difettosa ormonogenesi  e  ipoacusia neurosensoriale.  L'ipoacusia
esordisce nella prima infanzia, nella maggior parte dei casi bilateralmente, in alcuni
casi asimmetricamente, fluttuante e spesso progressiva18.
Sindrome di Usher 
Tale sindrome è caratterizzata da un duplice deficit sensoriale: ipoacusia congenita e
retinite pigmentosa. Generalmente quest’ultimo problema inizia durante la seconda
decade di vita con emeralopsia e restrizione del campo visivo per poi progredire
successivamente. Al deficit uditivo si associa alterazione della funzione vestibolare.
La sindrome di Usher viene classificata in tre tipi sulla base del grado di perdita
uditiva e di disfunzione vestibolare. 
La sindrome di Usher tipo I  è caratterizzata da ipoacusia neurosensoriale congenita
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severa o profonda e da alterazione della funzione vestibolare, i sintomi della retinite
pigmentosa non si manifestano alla nascita ma l’elettroretinogramma è alterato già
nella prima infanzia. 
La forma di tipo II si distingue per deficit  uditivo moderato e normale funzione
vestibolare. 
La forma III ha un esordio tardivo sia del deficit uditivo e vestibolare sia di quello
visivo19. 
Sindrome di Jervell e Lange-Nielsen
È la terza in ordine di frequenza tra le sindromi che causano ipoacusia sindromica a
trasmissione AR ed è  caratterizzata da ipoacusia congenita e cardiopatia (sindrome
del QT lungo). Solitamente viene diagnosticata in soggetti  giovani,  nei  quali,  in
determinate  circostanze  (stress  fisico  ed  emotivo,  assunzione  di  farmaci),  si
manifestano sincopi  per  turbe del  ritmo ventricolare  che possono anche causare
morte improvvisa20. 
Forme ereditarie sindromiche autosomiche dominanti
Sindrome di Waardenburg 
In  questa  sindrome  a  trasmissione  AD,  l'ipoacusia  si  associa  a  deficit  di
pigmentazione.   Il  fenotipo  presentato  da  questi  soggetti  è  contraddistinto  da
dystopia  canthorum,  eterocromia  dell'iride,  radice  del  naso  prominente  e
piebaldismo (alterazioni della pigmentazione degli annessi piliferi e della cute). Tale
quadro è dovuto ad un’anomalia della migrazione dei melanociti dalla cresta neurale
a componenti di alcuni organi quali cute, capelli,  peli,  iride e stria vascolare del
dotto cocleare21. 
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Sindrome Brachio-Oto-Renale (BOR)
È un quadro sindromico legato ad una mutazione AD che si caratterizzata per la
presenza di anomalie degli archi branchiali (schisi, fistole, cisti), difetti dell'udito
(malformazioni  dei  padiglioni  auricolari  con fistole  preauricolari,  sordità  di  tipo
conduttivo o neurosensoriale) e anomalie renali (malformazioni delle vie urinarie,
ipoplasia o agenesia renale, displasia renale, cisti renali)21.
Sindrome di Treacher Collins
Anche  conosciuta  come  sindrome  di  Franceschetti-Klein,  si  trasmette  come
carattere AD con una penetranza del 90% e un’espressività variabile.
Il quadro clinico è piuttosto complesso e caratterizzato da ipoplasia dei padiglioni
auricolari, atresia dei condotto uditivo esterno, anomalie della catena ossiculare e
sordità trasmissiva, ipoplasia dell’osso malare e zigomatico, coloboma, assenza di
ciglia  nel  terzo  esterno  della  palpebra  inferiore  e  ipoplasia  mandibolare.  Le
malformazioni  facciali  sono  bilaterali  e  asimmetriche.  Gli  individui  affetti
presentano  un  QI  normale.  Le  difficoltà  respiratorie  si  possono  manifestare
precocemente a causa del ridotto calibro delle vie aeree21. 
Neurofibromatosi di tipo 2 (NF-2)
 
La NF-2 si trasmette come carattere AD ed è causata da una mutazione del gene
NF-2 posto  sul  cromosoma 22 che  codifica  per  la  schwannomina,  una  proteina
citoplasmatica  che  interagisce  con  le  proteine  del  citoscheletro  e  che  sembra
implicata nella adesione intercellulare. E’ caratterizzata da: schwannomi multipli dei
nervi cranici, schwannomi e neurofibromi sottocutanei. 
Il ramo vestibolare del nervo acustico è colpito da schwannomi multipli nell'85%
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dei casi. L’età di comparsa di tali tumori è variabile. L’ipoacusia che ne consegue è
generalmente monolaterale e graduale ma sono stati  decritti  casi  in cui compare
improvvisamente e bilateralmente21. 
Forme ereditarie sindromiche X-linked
Sindrome di Alport 
Rappresenta l'1% dei casi di sordità. Nella maggior parte dei casi è legata ad una
mutazione  X-linked  del  gene  COL4A5  che impedisce  la  corretta  produzione  o
l'assemblaggio  della  rete  di  collagene  di  tipo  IV,  componente  strutturale  delle
membrane basali di rene, orecchio interno e occhio. I bambini affetti da sindrome di
Alport  presentano  ematuria  microscopica  asintomatica  e  raramente  episodi  di
macroematuria, una minoranza dei soggetti presenta ipoacusia neurosensoriale che
generalmente  insorge dopo la  prima decade e  inizialmente  interessa  solo le  alte
frequenze per poi progredire. Circa il 10% dei pazienti presenta anomalie oculari21. 
Forme sindromiche a trasmissione mitocondriale
Sindrome MELAS
La sindrome MELAS (encefalomiopatia mitocondriale con acidosi lattica e episodi
simili a ictus) ad eredità mitocondriale, è una patologia progressiva caratterizzata da
disturbi  neurologici  acuti  paragonabili  a  ischemie  cerebrali,  associati  a
iperlactatemia e miopatia mitocondriale. La storia clinica è caratterizzata da episodi
critici  seguiti  da  recuperi  e  successive  ricadute.  Le  crisi  si  associano a  cefalee,
vomito  e  a  volte  ad  episodi  pseudoischemici,  emiparesi  e  emianopsia  e  si
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manifestano spesso in pazienti con sintomi cronici come deficit motorio, sordità,
diabete,  bassa  statura,  cardiomiopatia,  ritardo  dello  sviluppo,  difficoltà  di
apprendimento,  di  memoria  e di  attenzione.  La prognosi è  grave poiché le  crisi
acute  possono  provocare  il  decesso  del  paziente  e  la  loro  ricorrenza  nel  lungo
periodo può causare un deterioramento mentale, perdita della vista e dell'udito e
grave miopatia, che potenzialmente può contribuire alla perdita dell'autonomia21. 
Altri quadri sindromici correlati a sordità infantile
Sindrome CHARGE
La  Sindrome  o  Associazione  CHARGE  è  una  patologia  rara,  generalmente
sporadica  che  può  colpire  diversi  organi  e  viene  riconosciuta  come  una  delle
maggiori  cause  di  cecità  e  sordità.  CHARGE  è  l’acronimo  delle  più  comuni
caratteristiche di questa malattia: Coloboma, Heart defects (difetti cardiaci), Atresia
of  the  Choanae  (atresia  delle  coane),  Retardation  of  growth  and developmental
delay (ritardo della crescita e dello sviluppo), Genital anomalies (malformazioni dei
genitali), Ear anomalies (malformazioni dell'orecchio). 
L'orecchio esterno, medio e interno possono essere oggetto di alcune anomalie; tra
le più comuni si segnalano: fusione degli ossicini nell'orecchio medio, otite sierosa,
canale auricolare stretto o assente e malformazioni dell'orecchio esterno22.
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Ipoacusie da causa acquisita
Le ipoacusie da causa acquisita, dette anche ipoacusie da cause esogene-ambientali,
costituiscono il  20-25% dei  casi  di  sordità  diagnosticati.  Vengono classificate  in
base all'epoca di insorgenza in: ipoacusie prenatali, perinatali e postnatali. Il deficit
uditivo  acquisito  riconosce infatti  diversi  fattori  eziologici  che esplicano la  loro
azione lesiva durante la vita intrauterina, nel periodo peri e neonatale, nell’infanzia
e nell’adolescenza. 
Nelle  prossime  pagine  passeremo  in  rassegna  le  principali  cause  di  ipoacusia
acquisita prenatale, perinatale, postnatale.
Condizioni prenatali associate a deficit uditivo 
Tra le sordità acquisite, quelle in epoca prenatale sono essenzialmente dovute agli
agenti  del  gruppo  TORCH  (Toxoplasma,  Others,  Rosolia,  CMV,  HSV),  con  il
Citomegalovirus e la Toxoplasmosi in aumento negli ultimi anni e la rosolia che è
quasi scomparsa nel nostro paese a causa dei programmi vaccinali. 
Ad oggi non abbiamo una conoscenza completa dei meccanismi patogenetici che
conducono al  deficit  uditivo; questi  possono infatti  essere diretti,  per azione del
microrganismo  patogeno  negli  organi  interessati,  o  indiretti,  cioè  dovuti  ai
metaboliti prodotti dalla risposta immunitaria dell’ospite. Il processo infiammatorio
può colpire la coclea oppure il nervo acustico23.
Citomegalovirus (CMV)
Nei paesi sviluppati il CMV è a tutt’oggi il solo importante agente virale che può
causare la sordità, poiché le vaccinazioni contro rosolia, parotite, morbillo hanno
praticamente fatto scomparire i casi sostenuti dai rispettivi virus. Il CMV è un virus
a DNA appartenente alla famiglia degli Herpesviridae e ha come unico serbatoio
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l'essere  umano  quindi  il  contagio  è  esclusivamente  interumano  tramite  i  fluidi
corporei tra cui sangue, saliva, urina, liquidi seminali, secrezioni vaginali e latte. In
particolar modo si può avere una trasmissione verticale transplacentare durante la
gravidanza da madre a feto e una trasmissione madre-figlio durante l'allattamento. Il
CMV  causa  raramente  malattia  nell’individuo  adulto  immunocompetente  ma
l’infezione  che  avviene  nel  periodo  pre-natale  e  peri-natale  o  nel  soggetto
immunocompromesso è gravata da importanti morbidità e mortalità. 
L’ipoacusia  indotta  da  CMV  può  insorgere  alla  nascita  o  manifestarsi
successivamente durante l’infanzia; recenti studi hanno evidenziato una evoluzione
a carattere progressivo in una alta percentuale di casi, fino al 54%. Circa 1/3 dei
bambini  con  infezione  congenita  da  CMV  ed  ipoacusia  sviluppa  la  ipoacusia
successivamente  (negativi  allo  screening).  Per  questo  motivo  in  tutti  i  bambini
affetti da infezione da Citomegalovirus congenito è opportuno eseguire un follow-
up audiologico almeno fino all’età di 10 anni24. 
Rosolia
Nei paesi in via di sviluppo l’infezione congenita da virus della rosolia è ancora una
delle cause di ipoacusia neurosensoriale presente alla nascita. Il virus della rosolia
appartiene alla famiglia dei Togaviridae, si diffonde per via respiratoria e causa una
malattia  esantematica  di  lieve  entità,  autolimitantesi.  Al  contrario,  l’infezione
congenita, contratta nella prima parte della gravidanza (in particolare nelle prime 16
settimane di gravidanza) può causare anomalie congenite importanti o l’interruzione
spontanea  della  gravidanza.  Oggi,  grazie  all’introduzione  della  vaccinazione,  la
rosolia è considerata una malattia rara in Europa. L’infezione congenita causa una
serie  di  anomalie  tra  cui  le  più  note  sono incluse  la  triade  descritta  da  Gregg:
cataratta, difetti cardiaci, ipoacusia neurosensoriale. L’ipoacusia neurosensoriale da
infezione congenita da rosolia può presentarsi come unico sintomo, in particolare se
l’infezione è stata contratta dopo la 12° settimana gestazionale quando lo sviluppo
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embrionale dell’occhio e del cuore è già avanzato mentre quello dell’orecchio sta
ancora avvenendo. Il deficit uditivo può essere mono o bilaterale, di grado moderato
o profondo, può essere presente alla nascita o manifestarsi nella prima infanzia23.
Toxoplasmosi
L’infezione congenita causata dal protozoo Toxoplasma gondii è piuttosto rara e si
contrae tramite l'ingestione di carni crude infette e di verdure inquinate da larve di
toxoplasma derivanti dalle feci del gatto.  La toxoplasmosi in gravidanza è contratta
da 6 donne su 1000 e la frequenza di infezione congenita è di circa 2 per 1000 nati
vivi. Quando viene contratto dalla madre poco prima del concepimento o durante il
primo  mese  di  gravidanza  spesso  induce  aborto  spontaneo  entro  il  terzo  mese,
mentre  se  contratta  successivamente  causa  corioretinite,  calcificazioni
endocraniche,  idrocefalo,  ritardo  mentale  e  sordità.  Il  danno  uditivo  può  essere
dovuto tanto a lesioni periferiche (calcificazione del legamento spirale o della stria
vascolare)  quanto  a  lesione  delle  vie  acustiche  centrali  o  delle  aree  corticali
(encefalopatia  diffusa).  La sordità  che ne deriva può essere  mono o bilaterale e
progressiva23. 
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Condizioni perinatali associate a deficit uditivo
L'ipoacusia che insorge in epoca peri e neonatale è legato a diverse cause quali: il
basso peso corporeo alla  nascita  (<1500 g),  il  ritardo di  crescita  intrauterina,  la
prematurità  (<  31  settimane  di  gestazione),  l’ipossia  acuta  e  cronica,
l’iperbilirubunemia,  la  sepsi  neonatale,  l’assunzione  di  farmaci  ototossici,  la
ventilazione meccanica prolungata e il rumore ambientale. 
In  molti  casi  il  danno  uditivo  è  dovuto  alla  coesistenza  di  più  di  alcune  delle
condizioni sopra elencate; un neonato pretermine infatti va incontro più facilmente a
insufficienza  respiratoria  e  richiede  quindi  di  essere  sottoposto  a  ventilazione
meccanica, ha un rischio aumentato di sviluppare sepsi, di subire un danno centrale
da iperbilirubinemia o di essere esposto ad altre condizioni che possono condurre a
ipoacusia3.
Il danno ipossico
L’ipossia è uno dei fattori più implicati nel danno uditivo, sia a livello cocleare che
delle  vie  uditive  centrali,  può  essere  legata  al  parto  oppure  insorgere
successivamente a causa di un mancato o inadeguato trattamento della sindrome da
distress respiratorio, della sindrome di aspirazione di meconio, delle malformazioni
cardiache. 
Studi  di  anatomia  patologica  eseguiti  su  neonati  che  hanno  presentato  asfissia
severa e in seguito sono deceduti hanno dimostrato la presenza a livello cocleare di
degenerazione e perdita delle cellule ciliate esterne, edema della stria vascularis.  È
stato  inoltre  rilevato  come  l’effetto  dell’ipossia  cronica  sia  differente  da  quello
dell’episodio  ipossico  acuto,  il  primo  si  associa  a  un  quadro  ascrivibile  alla
neuropatia  uditiva  mentre  il  secondo  causa  danno delle  cellule  ciliate  esterne  e
quindi un deficit uditivo di origine cocleare9.
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L’iperbilirubinemia
In caso di emolisi (per esempio da incompatibilità AB0 o Rh) o di immaturità del
sistema di glucuroconiugazione a livello epatico, si assiste ad un innalzamento dei
livelli  plasmatici  di  bilirubina  indiretta.  La  barriera  ematoencefalica  (BEE)  è
permeabile alla bilirubina indiretta e lo è ancora di più nel neonato pre-termine a
causa della sua immaturità.  La bilirubina indiretta  ha uno spiccato tropismo per
particolari  aree  del  sistema  nervoso  centrale,  come  i  nuclei  della  base,  ad  alta
attività metabolica, ove esplica la propria azione tossica. L’encefalopatia dovuta ad
accumulo  di  bilirubina  indiretta  a  livello  dei  nuclei  della  base  è  chiamata
kernicterus;  tale  condizione si  associa  in  molti  casi  ad un deficit  uditivo,  per  il
coinvolgimento dell’ottavo nervo cranico e del nucleo cocleare9. 
Basso peso alla nascita
La relazione tra peso alla nascita e danno uditivo è dibattuta e attentamente studiata,
essendo confermato da alcuni studi un aumento dell’incidenza e del rischio relativo
di ipoacusia in soggetti con basso peso alla nascita e anche con peso alla nascita
borderline. Le motivazioni di questa relazione devono essere individuate in quelle
che sono le cause di un peso alla nascita basso. I neonati di basso peso per l’età
gestazionale  (SGA:  Small  for  Gestational  Age)  costituiscono  una  categoria  con
caratteristiche  molto  eterogenee,  e  dato  che  il  peso  alla  nascita  rappresenta  la
risultante di un vasto insieme di fattori  (genetici,  ambientali),  sono molteplici le
cause che possono dar luogo a questo tipo di manifestazione (materne, placentari,
fetali).  Anche  alcune  alterazioni  cromosomiche  e  diverse  sindromi  genetiche  si
associano ad un ridotto peso alla nascita, oltre a diverse infezioni contratte dalla
madre in gravidanza (complesso TORCH e altre). Risulta così chiaro che il basso
peso alla  nascita può rappresentare il  segno di  un processo patologico o di  una
condizione  genetica  sottostante  che  potrebbe  includere  anche  una  alterazione
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neurologica  comprendente  un  possibile  deficit  uditivo.  Inoltre  è  ben  dimostrato
come i neonati di basso peso siano maggiormente esposti a complicanze perinatali,
con possibili esiti neurologici, tra cui un danno uditivo. Recenti studi hanno inoltre
evidenziato  un  rischio  elevato  di  ipoacusia  a  carattere  progressivo  nei  bambini
prematuri o con sofferenza prenatale9.
I farmaci ototossici
Il  ruolo che alcuni farmaci rivestono nella patogenesi tossica del danno a livello
dell'orecchio  interno  è  noto  da  diversi  anni.  I  farmaci  che  maggiormente  sono
chiamati in causa sono gli aminoglicosidi e i diuretici dell’ansa. Tali farmaci non
causano soltanto un deficit  uditivo ma anche alterazioni  a  livello  vestibolare.  Il
danno generalmente inizia a partire dal giro basale della coclea, coinvolgendo le alte
frequenze e può evolvere verso l’apice cocleare fino ad interessare le  frequenze
basse e medie (e quindi le frequenze del parlato). Alcuni farmaci ototossici assunti
dalla donna in gravidanza attraversano la placenta e raggiungono la circolazione
fetale e causano danno cocleare poiché la coclea del feto è più vulnerabile. 
Gli aminoglicosidi esercitano il loro effetto antibatterico in modo selettivo a livello
del ribosoma procariote inducendo errori nella sintesi proteica. Poiché i ribosomi
mitocondriali sono strutturalmente simili agli omologhi procarioti, tali farmaci sono
ototossici perché vanno ad interferire con la sintesi proteica mitocondriale e ciò si
palesa maggiormente in quei soggetti che sono affetti  da mutazione A1555G nel
gene del 12s rRNA. Tale mutazione è stata associata sia alla ototossicità indotta
dagli  aminoglicosidi  sia  ad  una  forma di  sordità  neurosensoriale  progressiva  ad
insorgenza tardiva. In presenza della mutazione A1555G, il  12s rRNA diviene il
principale  bersaglio  degli  antibiotici  aminoglicosidici.  Il  danno si  esplica  con il
disarrangiamento  delle  stereocilia  delle  cellule  ciliate  fino  alla  loro  completa
scomparsa e alla degenerazione di tali cellule. È  ormai certo che l’esposizione ad
aminoglicosidi sia una condizione necessaria, ma non sufficiente, per l’insorgenza
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di  sordità  e  che  altri  fattori  ambientali  o  genetici  possano  essere  coinvolti  nel
fenomeno25. 
La disponibilità di un test genetico per la determinazione della mutazione A1555G
permette di individuare i soggetti potenzialmente a rischio di ototossicità se esposti
ad aminoglicosidi.  L’analisi  della  mutazione A1555G è consigliata  ai  soggetti  a
maggior  rischio  di  essere  sottoposti  a  terapie  antibiotiche  con  aminoglicosidi.
Inoltre, è opportuno effettuare l’analisi in presenza di forme a trasmissione materna
che seguono un’ereditarietà di tipo mitocondriale.
Anche alcuni farmaci diuretici dell’ansa (furosemide, acido etacrinico, bumetanide)
sono  coinvolti  nel  danno  uditivo.  Il  meccanismo  ototossico  consiste  in
modificazioni  del  gradiente  ionico  tra  endolinfa  e  perilinfa  che  causano  edema
dell’epitelio delle strie vascolari. In genere si tratta di un danno dose-dipendente e
reversibile.  Si  manifesta  nel  6-7%  dei  pazienti  che  assumono  tali  farmaci,
soprattutto se con IR e o cosomministrazione di aminoglicosidi. 
Spesso il danno uditivo è dovuto a più fattori che agiscono sinergicamente, come ad
esempio  la  somministrazione  di  un  farmaco  ototossico  ad  un  soggetto  con
funzionalità renale alterata ne aumenta la concentrazione plasmatica a causa della
ridotta clearance: Il monitoraggio dei livelli plasmatici di farmaco e degli indici di
funzionalità renale diventano quindi misure fondamentali per diminuire il rischio di
ototossicità9.
La terapia intensiva neonatale
E’ noto che la ventilazione meccanica e il ricovero in terapia intensiva neonatale
(NICU – Neonatal Intensive Care Unit) sono due importanti fattori di rischio per lo
sviluppo  di  ipoacusia.  Per  tale  motivo  il  Joint  Committee  on  Infant  Hearing
definisce come neonati  a rischio di  sviluppo di deficit  uditivo coloro che hanno
subito  un  ricovero  di  più  di  5  giorni  in  un  reparto  di  terapia  intensiva
indipendentemente dalla loro storia e dalle terapie a cui sono stati sottoposti9.
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Condizioni postnatali associate a deficit uditivo
Le infezioni dell’infanzia
Tra  le  principali  cause  di  deficit  uditivo  insorto  nell’infanzia  emergono  per
importanza l’otite media cronica e la meningoencefalite batterica.
Otite media cronica
L’otite media cronica è la più frequente causa di ipoacusia trasmissiva nel bambino.
Si  tratta  di  un  processo  flogistico  a  carico  dell’orecchio  medio  sostenuto
principalmente da tre batteri: Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae,
Moraxella catarrhalis. Lo S.pneumoniae è l’agente eziologico più frequente e causa
un quadro più severo rispetto agli altri batteri26. 
Meningite batterica
La meningite batterica è una patologia grave che richiede cure intensive. E’ gravata
da importanti mortalità e morbidità. Tra i sopravvissuti, una percentuale che varia
tra il 10 e il 20% presenta sequele quali epilessia, ritardo mentale e ipoacusia. Sono
stati descritti fino a 50 diversi tipi di batteri nell’eziologia della meningite ma più
del  90%  dei  casi  di  neonati  e  bambini  di  età  inferiore  a  5  anni  sono  dovuti
principalmente a tre agenti: N.meningitidis, S.pneumoniae ed H.influenzae tipo B.
Quest’ultimo è stato l’agente eziologico più frequente fino all’introduzione negli
anni ’90 del vaccino Hib.  
La meningite batterica è la principale causa di ipoacusia neurosensoriale acquisita
nell’infanzia. La meningite streptococcica è più frequentemente associata a deficit
uditivo rispetto alle forme dovute a meningococco e da Haemophilus.
Il meccanismo del danno acustico non è ancora completamente noto, ma si ipotizza
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che  il  batterio  raggiunga  la  coclea  dal  liquido  cerebrospinale  a  causa  di
un’alterazione  della  barriera  emato-labirintica.  Il  deficit  uditivo  è  permanente,  è
generalmente severo, può essere mono o bilaterale, può coinvolgere sia le frequenze
acute che le gravi.
Grazie  all’introduzione  dei  vaccini  contro  i  tre  principali  agenti  eziologici  di
meningite  si  è  assistito  a  una  diminuzione  importante  dei  casi  nei  paesi
industrializzati, molto rimane ancora da fare nei paesi in via di sviluppo27.
Trauma del temporale
Altre  cause  di  ipoacusia  sono  i  traumi  cranici,  in  particolare  i  traumi  a  carico
dell’osso temporale. Il deficit uditivo che ne consegue è dovuto a un danno che può
interessare  diversi  punti  della  sistema  uditivo  e  può  essere  quindi  di  natura
neurosensoriale, trasmissiva o mista.  
Neurinoma dell'VIII nervo cranico
Si tratta di un tumore benigno che origina dalla guaina mielinica di rivestimento
dell'ottavo nervo cranico, ovvero dalle cellule di Schwann ed è perciò definito come
schwannoma. L'ottavo nervo cranico è formato da due distinti componenti: il nervo
cocleare deputato alla percezione uditiva e il nervo vestibolare responsabile dello
stato dell'equilibrio. Questi nervi nascono rispettivamente dalla coclea e dall'organo
dell'equilibrio. Nel  95%  dei  casi,  il  neurinoma  prende  origine  dalle  cellule  di
Schwann di rivestimento del nervo vestibolare superiore o inferiore, nella regione
dell'angolo  pontocerebellare.  Esso  rappresenta  la  principale  causa  di  sordità
retrococleare (dovuta all'interessamento del nervo) nell'adulto. Nel 95% dei casi è
monolaterale ed interessa la fascia di età tra la quarta e la quinta decade; quando
invece correla alla neurofibromatosi di tipo II è bilaterale e colpisce i giovani e gli
adolescenti  e  si  associa  a  neurinomi  multipli  intracranici,  del  rachide  e  delle
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meningi. Il principale sintomo di accompagnamento è l'ipoacusia neurosensoriale
unilaterale lentamente progressiva anche se talvolta può insorgere acutamente. Altri
sintomi frequenti sono  acufeni, vertigini e disequilibrio (che aumentano quando il
tumore cresce e comprime il tronco ed il cervelletto)28.
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Sordità tardive-progressive
Si tratta di forme di ipoacusia infantile ad esordio tardivo o progressivo (late onset)
che costituiscono il 13-30% delle sordità neurosensoriali29. Tra di esse ritroviamo:
• forme malformative dell'orecchio interno
• forme infettive (CMV, rosolia, meningoencefaliti)
• forme genetiche autosomiche dominanti non sindromiche (DFNA), in minor
misura le recessive (DFNB)
• forme genetiche ad eredità mitocondriale
• forme perinatali (NICU)
• forme idiopatiche
Malformazioni
Le  malformazioni  congenite  dell’orecchio  interno  rappresentano  una  causa  non
trascurabile di ipoacusia neurosensoriale congenita. Vengono infatti riscontrate in
circa il 20% dei soggetti affetti da ipoacusia neurosensoriale congenita, sia in forme
isolate che sindromiche. 
Le malformazioni possono derivare da un arresto o alterazione dello sviluppo in
vari stadi della vita fetale, in seguito all’esposizione ad agenti teratogeni, infettivi,
metabolici  o  tossici  o  da  un  anomalo  sviluppo  geneticamente  determinato.  La
classificazione  più  seguita  è  quella  proposta  da  Jackler  che  correla  le  anomalie
dell’orecchio  interno  con  l’arresto  di  sviluppo,  durante  i  vari  stadi
dell’embriogenesi29.  Pertanto  le  malformazioni  labirintiche  vengono suddivise  in
due gruppi:  
1. Coclea assente o malformata 
• Completa  aplasia  dell’orecchio interno o aplasia  di  Michel  (arresto  di
sviluppo prima della III settimana) 
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• Common cavity (arresto di sviluppo durante la IV settimana) 
• Aplasia cocleare (arresto di sviluppo durante la V settimana) 
• Ipoplasia cocleare (arresto di sviluppo durante la VI settimana) 
• Partizione incompleta o Mondini deformity (arresto di sviluppo durante la
VII settimana) 
2. Coclea normale  
• Sindrome dell’acquedotto vestibolare largo (AVL)
• Displasia del vestibolo e del canale semicircolare laterale  
Partizione incompleta o Mondini deformity
È  la più conosciuta malformazione dell'orecchio interno. Nella forma classica la
coclea è composta solo da un giro e mezzo e il setto interscalare e la lamina spirale
ossea sono assenti; il giro medio e apicale della chiocciola confluiscono quindi a
formare una cavità cistica.  
La  Mondini  deformity  è  spesso  associata  a  AVL.   L’ipoacusia  che  determina  è
progressiva.  I risultati dell’impianto cocleare sono molto buoni anche se nel 40-
50% si può avere durante l’intervento un gusher. perilinfatico caratterizzato da una
violenta  fuoriuscita  di  liquor  dalla  scala  timpanica  quando  si  effettua  la
cocleostomia; ciò può rendere difficoltosa l’introduzione degli elettrodi. Inoltre per
affetti  da  questa  malformazione  presentano  un  rischio  più  elevato  di  meningite
batterica29.  
Sindrome dell’acquedotto vestibolare largo (AVL) 
Consiste nella presenza di un acquedotto vestibolare o sacco endolinfatico dilatato
spesso  associata  a  altre  malformazioni  dell’orecchio  interno.  È  la  causa
malformativa  più  frequente  di  ipoacusia  nell’infanzia.  Generalmente  la  AVL è
sporadica, anche se una predisposizione genetica è stata documentata in numerosi
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casi, con pattern di trasmissione autosomica recessiva. L'età di esordio è variabile,
dalla nascita così come l'entità dell'ipoacusia che solitamente è bilaterale,  spesso
asimmetrica e progressiva29.  
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Neuropatia uditiva (NU)
La neuropatia uditiva è una entità clinica caratterizzata da ipoacusia bilaterale di
entità  variabile  (da  lieve  a  profonda),  che  si  accompagna  a  impedenziometria
normale  e  assenza  di  riflesso  stapediale  sia  ipsi  che  controlaterale,  assenza  o
importanti  alterazioni del tracciato ABR e presenza di  OAEs espressione di  una
corretta funzionalità delle cellule ciliate esterne. È quindi un disordine dovuto ad
una lesione del sistema cellule ciliate interne-sinapsi-nervo acustico, con integrità
del sistema delle cellule ciliate esterne. 
La  sua  incidenza  è  maggiore  nei  neonati  ricoverati  presso  i  Centri  di  terapia
intensiva neonatale. In età infantile, essa riconosce come fattori causali principali
un’anomalia genetica e la grave prematurità. Riguardo l'eziologia genetica è stato
recentemente identificato il gene OTOF, responsabile di alcuni casi familiari (DFNB
9); inoltre la NU è stata descritta in pazienti, sia adulti che in età pediatrica, con
malattie mitocondriali.
In caso di NU è fondamentale chiarire, tramite RM, la presenza di una riduzione del
calibro del nervo o addirittura l’assenza del nervo prima di procedere a intervento di
impianto cocleare che nel primo caso ha opportunità di successo mentre nel secondo
caso è controindicato30.
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1.4 Diagnosi dell'ipoacusia infantile
La  diagnosi  dell'ipoacusia  infantile  consiste  in  un  percorso  molto  articolato  e
complesso che deve essere portato a termine entro i primi mesi di vita del bambino. 
Ai  fini  della  diagnosi,  non è  sufficiente  il  risultato di  un singolo  esame ma,  al
contrario,  occorre  effettuare  molti  test  e  valutazioni  per  ridurre  al  minimo  la
possibilità di errore.
Le  tappe  fondamentali  del  percorso  diagnostico  dell'ipoacusia  infantile  sono  le
seguenti:  
• Screening  audiologico:  fase  iniziale  fondamentale  che  consente  di
individuare alla nascita soggetti potenzialmente ipoacusici; 
• Diagnosi audiologica:  deve confermare la presenza di  ipoacusia,  definirne
l’entità,  il  tipo (trasmissiva o neurosensoriale,  monolaterale o bilaterale) e
l’andamento  della  curva  audiometrica;  quindi,  valutare  la  necessità  del
programma  terapeutico  riabilitativo  sulla  base  dei  dati  clinici  ottenuti  ed
eventualmente impostarne le caratteristiche;
• Diagnosi  medica:  per  la  definizione  eziologica  della  condizione  e  la
valutazione della eventuale presenza di patologie associate31.
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Screening audiologico neonatale
Premesse generali
Lo screening neonatale  è  l'unico  mezzo a  nostra  disposizione  per  fare  diagnosi
precoce dei deficit dell'udito presenti alla nascita che sono classificati da moderati a
profondi (unilaterali o bilaterali, ≥ 40 dB HTL tra 0.5 e 4 kHz). 
Come abbiamo precedentemente osservato, la prevalenza dell'ipoacusia grave tra i
neonati varia tra 0.5 a 3.0 casi per mille, ma nei bambini ricoverati nelle NICU e in
quelli con altri fattori di rischio (ad esempio con storia familiare di sordità, nati a
basso peso, con anomalie cranio-faciali, con infezioni intrauterine, con assunzione
di farmaci ototossici, con ventilazione meccanica neonatale durata più di 5 giorni,
ecc.), la prevalenza è fino a 20 volte maggiore. 
L'ipoacusia  infantile  è  dunque  una  condizione  clinica  frequente  soprattutto  se
confrontato con l’ipotiroidismo congenito, la fibrosi cistica e la fenilchetonuria, le
uniche  patologie  per  le  quali  in  Italia  è  attualmente  obbligatorio  eseguire  lo
screening  neonatale.  Nonostante  la  sua  rilevanza,  sia  in  termini  di  salute
dell'individuo che di costi economici e sociali, in Italia non esiste una normativa
nazionale che renda obbligatorio lo screening audiologico neonatale (in Toscana lo
è dal 2007 ma in molte regioni, come ad esempio la Lombardia, lo screening non è
obbligatorio). 
Ad oggi, lo screening audiologico neonatale  viene eseguito su tutti i neonati ed è
perciò detto “universale”.  Il motivo alla base dell’estensione dello screening non
solo a neonati a rischio per disturbi dell'udito, ma anche ai neonati privi di fattori di
rischio  (well-babies),  è  rappresentato  dal  fatto  che  negli  anni  passati,  limitando
l'esecuzione dello screening solo al 6-8% dei bambini con fattori di rischio associati,
si identificavano non più del 40-50% dei casi di ipoacusia. 
Oggigiorno  invece,  grazie  alla  messa  a  punto  e  all’attuazione  di  programmi  di
screening  audiologico  neonatale  universale,  siamo  in  grado  di  identificare  la
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stragrande maggioranza dei deficit dell’udito9. 
Sicurezza e affidabilità dello screening  
Lo screening audiologico neonatale  è un test  non invasivo,  rapido,  ripetibile  ed
attendibile  che viene effettuato da un dispositivo in maniera automatica.
Grazie alle strumentazioni tecnologiche di ultima generazione e all'addestramento
degli operatori sanitari, la sensibilità di un programma di screening è vicina al 100%
e la  specificità  è  circa  del  97-98%.  Ciò  significa  che  virtualmente  quasi  tutti  i
neonati con un disturbo permanente dell’udito ≥ 40 dB vengono identificati, mentre
vi sarà il 2-3% circa di “falsi positivi'', per i quali il test di screening neonatale non
fornirà un risultato chiaro e dovranno perciò essere riesaminati. 
La  conferma diagnostica  deve  essere  effettuata  entro  il  terzo  mese  di  vita  e  la
protesizzazione e  la  riabilitazione devono preferibilmente  essere  iniziate  entro il
sesto mese di vita9. 
Vantaggi sul linguaggio e sull’apprendimento di una riabilitazione iniziata
precocemente  
 
Nel bambino in età pre-linguale, gli effetti di una ipoacusia sono particolarmente
importanti, in quanto l’assenza di una adeguata stimolazione uditiva durante i primi
mesi/anni di vita, ovvero il periodo di massima plasticità cerebrale, causa alterazioni
irreversibili  nello sviluppo e  nell’organizzazione del  sistema uditivo periferico e
centrale a diversi livelli: questo è quello che viene definito “deprivazione uditiva”.
L’instaurarsi  della  deprivazione  uditiva  condizionerà  in  maniera  determinante  i
risultati  della  terapia  protesico-riabilitativa,  sia  sul  versante  della  percezione
uditivo-verbale  che dello  sviluppo del  linguaggio,  in  maniera  proporzionale  alla
durata della deprivazione uditiva e all’entità della sordità. 
Attualmente la diagnosi precoce del deficit uditivo tramite programmi di screening
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audiologico neonatale è l'obiettivo fondamentale da perseguire, dal momento che
tanto  più  precoce  è  il  ripristino  di  una  normale  stimolazione  acustica  (tramite
precoce trattamento protesico-riabilitativo), tanto minore risulta il gap fra bambino
ipoacusico e normoudente. 
Lo screening uditivo nel periodo neonatale non è in grado di identificare la perdita
uditiva  ritardata  o  progressiva  che  intervenga  successivamente.  Questi  casi  che
rappresentano circa il 30% di tutti i casi di deficit uditivo in età infantile, possono
essere identificati solo con programmi di osservazione e sorveglianza audiologica
(BOEL  test,  questionari  programmati,  valutazione  audiologica  su  categorie  a
rischio)9. 
Modalità di esecuzione dello screening audiologico neonatale
Si  possono  classificare  i  centri  per  l'esecuzione  dello  screening  in  base  alla
dotazione  di  attrezzature  e  di  personale  nel  punto  nascita  e  nelle  strutture
audiologiche associate.
• Centro di I° livello: dispone esclusivamente di attrezzature di registrazione di
otoemissioni acustiche evocate di ultima generazione (TEOAE). Il test viene
eseguito dal  pediatra,  infermiere pediatrico e/o audiometrista,  audiologo o
otorinolaringoiatra, dopo opportuna formazione.  
• Centro di II° livello: dispone di attrezzature di registrazione per otoemissioni
evocate  di  ultima  generazione  (TEOAE)  e  dispone  di  attrezzature  per
potenziali  evocati  uditivi  automatici  del  tronco  (AABR).  Il  test  viene
eseguito  da  tecnico  audiometrista,  audiologo,  eventualmente
otorinolaringoiatra,  pediatra,  infermiere  pediatrico  (dopo  opportuna
formazione).  
• Centro  di  III°  livello  (centro  di  riferimento):  il  centro  dispone  oltre  alle
attrezzature per lo screening con TEOAE nel punto nascita e di attrezzature
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per eseguire AABR, di strumentazione per ABR clinico con ricerca di soglia,
studio clinico DPOAE e TEOAE e per l’esecuzione di esame audiometrico
infantile,  di  personale  con  adeguata  esperienza  nella  diagnosi  precoce  e
trattamento  protesico-riabilitativo  in  età  infantile,  di  strutture  idonee  ad
eseguire accertamenti diagnostici eziologici9.   
Fattori di rischio per neuropatia uditiva secondo il JCIH (Joint Committee
on Infant Hearing)
E’ necessario  distinguere  tra  screening  su  neonati  senza  fattori  di  rischio  per
neuropatia  uditiva  e  su neonati  con fattori  di  rischio  per  neuropatia  uditiva.  La
Tabella  4  evidenzia  le  categorie  a  rischio  per  neuropatia  uditiva  a  cui  fare
riferimento. 
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1. Ricovero in  NICU per  un periodo superiore  a 5  giorni  o  ciascuna delle
seguenti condizioni, indipendentemente dalla durata del ricovero in NICU:
ossigenazione extracorporea a membrana, ventilazione assistita, assunzione
di  farmaci  ototossici  (gentamicina  e  tobramicina)  o  diuretici  dell’ansa
(furosemide/Lasix),  iperbilirubinemia che ha reso necessaria l’exanguino-
trasfusione.
2. Storia familiare positiva per ipoacusia infantile permanente. 
3. Storia familiare positiva per disordini neurodegenerativi, quali la sindrome
di Hunter, o neuropatie sensitive-motorie, come la atassia di Friedreich e la
sindrome di Charcot-Marie-Tooth 
Tabella 4. Fattori di rischio per neuropatia uditiva (JCIH 2007 modificato)  
Screening su neonati senza fattori di rischio per neuropatia uditiva 
Si eseguono le otoemissioni acustiche evocate TEOAE nei punti nascita ad almeno
24 ore dalla nascita (in II giornata) preferibilmente in condizioni di sonno spontaneo
dopo il pasto e possibilmente in ambiente silenzioso. 
Nel  caso  le  otoemissioni  siano  presenti  (pass)  bilateralmente,  si  conclude  la
procedura. 
Nel caso uno o entrambi gli orecchi non presentino una risposta evidente, cioè le
otoemissioni siano assenti (refer) vengono ripetute le otoemissioni acustiche dopo
alcune ore e prima della dimissione. 
Se il soggetto risulta refer in uno o entrambe le orecchie se è disponibile personale
con formazione ed attrezzature adeguate per AABR (Centro di II livello) vengono
eseguiti AABR prima della dimissione e se risultano pass la procedura è conclusa. 
I  neonati  risultati  refer alle procedure di  screening con TEAOE (che non hanno
eseguito AABR prima della dimissione) vengono inviati al centro di II e/o III livello
per gli accertamenti diagnostici di II livello che consistono nella esecuzione degli
ABR automatici che devono essere eseguiti entro 1 mese di vita. 
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I  bambini risultati  refer alla procedura di  screening di  II  livello (otoemissioni +
AABR) vengono inviati e esaminati entro il 3° mese dalla nascita nel centro di III
livello  per  la  conferma  diagnostico-audiologica  completa  e  nel  centro  vengono
iniziate le successive fasi diagnostiche e  protesico-riabilitative, in modo che entro il
6° mese sia iniziato il trattamento protesico riabilitativo. 
Tutti i bambini risultati refer allo screening di 1° livello dovranno eseguire subito
ricerca CMV nelle urine9. 
Screening su neonati con fattori di rischio per neuropatia uditiva 
I neonati che presentano tali fattori di rischio (tabella 4) devono essere sottoposti a
screening non solo mediante la registrazione delle otoemissioni acustiche (TEAOE),
ma  anche  mediante  l’esecuzione  di  ABR  automatici  (AABR),  prima  della
dimissione  dal  punto  nascita  o  entro  1  mese  (centri  di  II  livello),  al  fine  di
identificare possibili casi di neuropatia uditiva, che in questa categoria di neonati ha
una incidenza superiore e che non potrebbero essere diagnosticati con l’esecuzione
delle sole otoemissioni. 
I bambini risultati refer devono eseguire subito la ricerca del CMV nelle urine. 
I bambini risultati refer per uno od entrambi gli orecchi testati vengono inviati al
centro di riferimento (III livello) per gli approfondimenti audiologici. 
Nel  caso  di  neonati  pretermine  lo  screening  verrà  eseguito  al  termine  della  35
settimana o successivamente entro la dimissione, al fine di ridurre i falsi positivi
(infatti prima di questa data l’esecuzione delle otoemissioni può essere difficoltosa
per  le  ridotte  dimensioni  del  condotto  uditivo  esterno  e  le  risposte  AABR
potrebbero non essere rilevate per una immaturità delle vie uditive centrali). 
Inoltre tutti i bambini che vengono ricoverati in ospedale durante i primi mesi di
vita,  nei  quali  si  verifichino  le  seguenti  condizioni  potenzialmente  a  rischio  di
ipoacusia,  ovvero  iperbilirubinemia  che  richiede  una  exanguin-trasfusione  e  una
sepsi  documentata  da  un  esame  colturale  positivo,  indipendentemente  dall’esito
44
dello screening dovranno essere sottoposti a nuovo screening mediante l’esecuzione
di otoemissioni e ABR automatici, entro la dimissione9.   
Test  audiologici  utilizzati  per  lo  screening  e  per  gli  esami  di
approfondimento audiologico  
Le procedure di screening sono rappresentate dalle emissioni otoacustiche (TEOAE
e DPOAE) e dai potenziali evocati uditivi del tronco automatici (AABR).  
Le emissioni otoacustiche (OAEs)
Quando un suono raggiunge l'orecchio di un soggetto sano si ha l'eccitazione cellule
ciliate esterne cocleari che si contraggono ed emettono un "rumore" di ritorno, di
intensità < 30 dB, che può essere registrato; questo meccanismo è alla base delle
"emissioni otoacustiche".
Nel condotto uditivo esterno (CUE) si inserisce una sonda attraverso la quale si
invia un input sonoro che giunge alla coclea; la stessa sonda è in grado di registrare
il segnale di ritorno emesso dalla contrazione delle cellule ciliate esterne. 
L'assenza di  tale  segnale  indica  un'anomalia  della  funzione di  tali  cellule  che è
suggestivo di sordità neurosensoriale. 
La  registrazione  del  segnale  di  ritorno  è,  al  contrario,  la  dimostrazione  che  il
soggetto sottoposto all'indagine ha una capacità uditiva normale. 
L'affidabilità, la velocità di esecuzione e l'assenza di fastidio per il neonato sono le
caratteristiche che rendono questo test uno strumento valido per lo screening delle
ipoacusie in età neonatale. 
Nel caso in cui le OAEs siano presenti, si può affermare che la coclea funziona
correttamente e, in genere, non è necessario eseguire altri esami, (escluse alcune
situazioni  particolari,  ad  esempio,  la  neuropatia  uditiva  o  disfunzioni  delle  vie
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uditive del tronco). 
Viceversa,  l'assenza  di  OAEs  (il  risultato  negativo  potrebbe  dipendere  dalle
difficoltà di registrazione, dalle caratteristiche anatomiche particolari del neonato,
dalla  presenza  di  cerume,  da  un'infiammazione  dell'orecchio  o  da  una  reale
sofferenza  della  coclea),  rende  necessario  il  ricorso  ai  potenziali  evocati  uditivi
automatici o tradizionali. 
Esistono tre tipi di emissioni otoacustiche clinicamente rilevabili: le SOAE ovvero
le otoemissioni acustiche spontanee, le TEOAE, evocate da uno stimolo transitorio
(click) e le DPOAE evocate da due toni puri di diversa intensità e frequenza inviati
simultaneamente alla  coclea.  Attualmente per il  test  di  screening si utilizzano le
TEOAE9.
TEAOE
L'esecuzione delle TEAOE non è particolarmente complessa, richiede pochi minuti
e avviene preferibilmente durante il sonno del neonato. 
Un apparecchio tipico TEOAE contiene un generatore degli stimoli elettrici (click),
un  trasduttore  (sonda)  posizionato  nel  meato  uditivo  esterno  per  trasmettere  e
ricevere le risposte cocleari e un amplificatore per mediare le risposte e abbassare il
livello  di  rumore.  Le  apparecchiature  utilizzate  permettono  di  avere  una
documentazione cartacea del risultato del test; sono inoltre interfacciabili con un
personal computer tramite una porta USB, così i dati possono essere archiviati.
Se la risposta al test non è chiara, il test va ripetuto nella stessa giornata o meglio,
quando possibile, nella giornata successiva. 
L'eccessiva ripetizione del test può però facilitare la presenza di falsi negativi. 
È molto importante per ridurre i falsi positivi (refer) con le otoemissioni, eseguire
un corretto posizionamento della sonda intrauricolare. 
Nei parti eutocici è consigliabile eseguire il test in II giornata e ripeterlo prima della
dimissione se refer (ad esempio in III giornata). 
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Nel caso di  parti  cesarei  la  presenza di  liquido amniotico o vernice caseosa nel
condotto uditivo esterno può alterare il risultato del test per cui se possibile è utile
posticipare, o ripetere il test alla III-IV giornata prima della dimissione9. 
ABR automatici (AABR)
Questa indagine diagnostica è stata introdotta di recente nei programmi di screening
audiologico  neonatale  ed  è  disponibile,  ad  integrazione  delle  OAEs,  nelle
apparecchiature da screening di ultima generazione. E’ una metodica automatica di
valutazione della presenza/assenza della V onda ABR per stimoli pari a 35 - 45 dB
nHL. La corretta identificazione della onda V viene valutata tramite una serie di
procedure statistiche. Essendo una procedura automatica l’esito dell’esame è di tipo
pass  (superato)/  refer  (non  superato)  e  dunque,  anche  in  questo  caso,  non  è
necessaria una interpretazione del tracciato da parte dell’operatore. 
L’utilizzo degli AABR in aggiunta alle otoemissioni, nei neonati senza fattori di
rischio audiologico,  permette di  ridurre il  numero di  falsi  positivi  che dovranno
essere  sottoposti  alle  indagini  audiologiche  di  approfondimento.  E’ importante
eseguire questo esame quando il bambino dorme o comunque è rilassato e fermo,
come dopo il pasto. L’attività miogena e la agitazione del bambino possono infatti
alterare significativamente il tracciato e fornire un risultato refer. 
Nei neonati con fattori di rischio audiologico per neuropatia uditiva o lesioni delle
vie uditive centrali, gli AABR vengono ad oggi considerati il vero test di screening
audiologico.  Infatti  questo test  permette di  identificare anche i  casi  di  ipoacusia
dovuta  alla  neuropatia  uditiva  o  a  disordini  della  conduzione  centrale  che  non
verrebbero identificati con le sole otoemissioni9.  
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Diagnosi Audiologica 
Conferma della ipoacusia ed approfondimento diagnostico 
Una  valutazione  audiologica  completa  dei  bambini  risultati  refer  a  TEOAE  ed
AABR dovrebbe essere completata entro il 3° mese di vita. Per i bambini in cui il
deficit uditivo permanente è confermato si consiglia di completare entro il 6° mese
di vita  una valutazione medica interdisciplinare ed intraprendere la  procedura di
trattamento protesico-riabilitativo.  
Test di audiometria infantile
Analogamente ai test per gli adulti, essi vengono suddivisi in:
1. Test di audiometria oggettiva: non richiedono la partecipazione del paziente
poiché  forniscono  dati  relativi  alla  soglia  uditiva  senza  che  il  paziente
collabori;  pertanto,  essi  sono  ideali  (e  di  fatto  gli  unici  applicabili)  per
l’esecuzione sui neonati e comprendono:
o l'impedenziometria (timpanogramma e riflesso stapediale)
o l'audiometria  a  risposte  elettriche  (potenziali  evocati  uditivi  e
elettrococleografia)
o otoemissioni acustiche (vedi Screening audiologico neonatale)
2. Test  di  Audiometria  Soggettiva:  anche  definiti  test  di  audiometria
comportamentale,  valutano  la  soglia  di  risposta  del  soggetto  agli  stimoli
acustici,  quindi  richiedono  la  collaborazione  del  paziente;  non  vengono
eseguiti  su bambini prima del sesto mese di  vita  in quanto relativamente
poco  attendibili  (il  bambino  non  collabora  attivamente),  mentre  vengono
regolarmente eseguiti su bambini oltre il sesto mese di vita, fermo restando
che è necessario confrontare i risultati di questi test con quelli di audiometria
oggettiva che vengono sempre eseguiti32.
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Test di Audiometria Oggettiva
Timpanometria
La timpanometria consente di identificare ed esaminare varie patologie dell'orecchio
medio.  Con  questo  esame  si  valutano  le  variazioni  dell'impedenza  acustica  in
funzione dei movimenti della membrana timpanica indotti dalle variazioni pressorie
nel condotto. Rappresenta pertanto una indagine dinamica della motilità del timpano
e  della  catena  ossiculare  e  consente  una  valutazione  obiettiva  del  valore  della
pressione aerea nell'orecchio medio. 
La timpanometria non richiede partecipazione attiva da parte del paziente, non è
invasiva,  è  di  facile  e  rapida  esecuzione  ed  interpretazione.  Le  variazioni  di
impedenza  dell'orecchio  medio  sono  misurate  con  un  impedenzometro  che  è
collegato ad una sonda.
La sonda è composta da tre tubicini: uno è collegato ad un generatore di stimolo
acustico  a  frequenza  fissa  (tono  sonda  220 Hz,  65  dB);  un  secondo  tubicino  è
collegato ad un microfono che amplifica la componente del tono sonda riflessa dal
sistema timpano-ossiculare e la invia ad un rilevatore; il terzo tubicino è collegato
con una pompa meccanica che consente di variare la pressione nel meato esterno (la
pressione  può  variare  da  +400  a  -400  mmH2O  progressivamente).
L'impedenziometro  ha  anche  un  generatore  di  suoni  che  invia  stimoli  acustici
intensi, attraverso una cuffia posizionata nell'orecchio controlaterale, capaci di far
contrarre il muscolo stapedio. 
L'esame non può essere eseguito in presenza di perforazioni timpaniche, tappo di
cerume  e  flogosi  dell'orecchio  medio  ed  esterno.  L'inserto  di  materiale  plastico
viene posto a tenuta nella parte esterna del  condotto.  Si  procede aumentando la
pressione fino ad un valore di + 200 mmH2O: la membrana timpanica si introflette
verso  la  cassa  aumentando  la  rigidità  del  sistema  timpano-ossiculare.  Si  riduce
progressivamente  la  pressione  da  + 200 a  –  400  mmH2O e  la  posizione  della
49
membrana timpanica passerà  progressivamente da introflessa (+ 200) a estroflessa
(- 400); durante l'intera escursione della membrana viene misurata la variazione di
impedenza  del  sistema  timpano-ossiculare.  Il  valore  minimo  di  impedenza
(massima elasticità  del  sistema)  si  ottiene  quando la  pressione  ai  due  lati  della
membrana del timpano è in equilibrio e corrisponderà a valori di pressione esistete
nell'orecchio medio. 
La rappresentazione grafica di questa misurazione dinamica risulta una curva che
nel soggetto normale ha l'aspetto di una campana con apice centrato sul valore di 0
mmH2O (pressione atmosferica con equilibrio pressorio sui due lati della membrana
timpanica).  Utilizzando un tono sonda di 220 Hz, sono stati descritti  vari tipi di
curve timpanometriche:
• il tipo A con timpanogramma a campana con picco centrato sulla pressione
atmosferica (0  mmH2O);
• il tipo B con timpanogramma piatto per massima rigidità;
• il  tipo C con timpanogramma a picco ridotto e centrato su valori pressori
negativi.
Il tipo A prevede anche due sottotipi: il sottotipo AS, con picco della campana a
pressione atmosferica 0 ma ridotta di almeno il  50%; il sottotipo AD, con picco
della campana a pressione atmosferica 0 ma molto aumentato in altezza. 
Il  tipo  A  si  riscontra  nei  soggetti  normali  e  nell'otosclerosi;  il  sottotipo  AS
nell'otosclerosi  ed  in  esiti  flogistici  con  ridotta  elasticità  timpano-ossiculare;  il
sottotipo AD nelle disarticolazioni della catena ossiculare e nella miringosclerosi
con atrofia della membrana.
Il tipo B, invece, si ritrova nell'otite media catarrale o talora nella timpanosclerosi a
timpano chiuso. 
Il  tipo  C  è  indicativo  di  pressione  negativa  all'interno  dell'orecchio  medio  in
conseguenza  a  disfunzione  della  tuba  di  Eustachio  con  elasticità  ridotta  per
introflessione della membrana timpanica33. 
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Figura 2. Rappresentazione grafica dei timpanogrammi
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Reflessologia stapediale
La reflessologia stapediale (riflesso acustico-faciale) sfrutta il fenomeno per cui la
presentazione ad un orecchio di uno stimolo acustico di elevata intensità (circa 70-
80 dB sopra la soglia audiometrica) induce la contrazione bilaterale del muscolo
stapedio della staffa. Tale stimolo, attraverso il ramo cocleare del nervo acustico
giunge ai nuclei cocleari omolaterali ed al complesso olivare superiore omolaterale
e controlaterale.
Successivamente,  i  neuroni  di  associazione trasferiscono lo stimolo al  nucleo di
origine del nervo faciale ipsilaterale e controlaterale da cui parte l'efferenza per il
ramo stapediale con conseguente contrazione del muscolo stapedio. La contrazione
del  muscolo  determina  una  brusca  variazione  di  impedenza  che  è  possibile
registrare come un aumento di rigidità del sistema timpano-ossiculare. 
Per registrare la variazione di impedenza determinata dalla contrazione del muscolo
della staffa, è necessario posizionarsi con lo strumentario sul picco della campana
del  timpanogramma.  Lo  stimolo  acustico  viene  inviato  attraverso  una  cuffia
sull'orecchio controlaterale alla registrazione timpanometrica (solo eccezionalmente
si effettuano registrzioni ipsilaterali). 
Si utilizzano come stimoli acustici toni puri a frequenza 0,5-1-2-4 Khz e rumore
bianco, della durata di un secondo; la soglia minima di evocazione del riflesso è
generalmente rilevabile a 70-80 dB HL sopra la soglia uditiva dell'orecchio in cui si
invia lo stimolo acustico. 
La  registrazione  dinamica  di  questo  fenomeno  presenta  numerose  importanti  e
semplici applicazioni cliniche  in quanto è possibile esaminare:
• lo stato della catena ossiculare in alcune ipoacusie trasmissive
• la  sede  di  lesione  (coclea  o  nervo  acustico)  in  alcune  ipoacusie
neurosenosriali
• lo stato del nervo faciale
• il quadro clinico di alcune affezioni neurologiche
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Nel  caso  sia  presente  una  ipoacusia  neurosensoriale,  lo  studio  della  afferenza
acustica  dell'arco  riflesso  stapediale  permette  di  evidenziare  sia  il  recruitment
cocleare sia l'adattamento patologico neurale33. 
Audiometria a risposte elettriche
Potenziali evocati uditivi 
Si  tratta  di  indagini  diagnostiche  elettrofisiologiche  complesse  cui  è  necessario
ricorrere nel caso in cui i test di screening audiologico neonatale abbiano dato un
risultato refer. 
I potenziali evocati uditivi sono il risultato dell'attivazione delle strutture neurali a
livello delle varie stazioni delle vie uditive, in risposta ad una stimolazione acustica.
Tali potenziali possono essere registrati  mediante opportunamente posizionati sul
cranio. 
I potenziali evocati uditivi possono essere classificati secondo diversi schemi, tra i
quali, il più comunemente utilizzato è quello basato sul tempo di comparsa (latenza)
delle singole componenti rispetto al momento in cui viene erogato lo stimolo. 
In base a questo sistema classificativo, i potenziali evocati uditivi vengono distinti
nelle seguenti tipologie:
• precoci: potenziale di azione (PA), microfonico cocleare (MC) e potenziali di
sommazione  (PS).  Questi  potenziali  vengono  registrati  con
l'elettrococleografia (ECoG) e sono generati dalle cellule ciliate interne ed
esterne e dalle fibre del nervo uditivo. La latenza è compresa tra 0 e 5 ms;
• veloci: ABR (Auditory Brainstem Responses) e FFR (Frequency Following
Responses).  Sono  potenziali  precoci  generati  rispettivamente  dal  tronco
encefalico e dal nervo cocleare. La loro latenza è compresa tra 1,5 e 15 ms;
• a media latenza: MLR (Middle Latency Responses), sonorisposte generate a
livello della corteccia cerebrale e la loro latenza è compresa tra 10 e 100 ms;
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• lenti:  SVR  (Slow  Vertex  Responses)  ovvero  Risposte  Lente  al  Vertice
Corticale,  sono potenziali  generati  a  livello  corticale  e hanno una latenza
compresa tra 100 e 300 ms.
• tardivi:  CNV  (Cognitive  Negative  Variation),  Late  Positive  Component
(P300), Slow Wave (SW). Sono potenziali tardivi generati dalle aree frontali
della corteccia e hanno una latenza compresa tra 300 e 800 ms.
Tra  le  indagini  di  audiometria  a  risposte  elettriche  descritte,  quelle  che  hanno
trovato più largo impiego clinico-audiologico sono le ECoG, le ABR e le SVR,
soprattutto in relazione all'alta affidabilità e precisione delle risposte nella ricerca
della soglia audiometrica monoaurale. Le ABR, per la semplicità di esecuzione e la
possibilità di esecuzione nel sonno spontaneo o in sedazione, sono di gran lunga i
potenziali evocati uditivi più utilizzati nella pratica clinica33.
Elettrococleografia (ECoG)
E’  la  metodica  diagnostica  elettrofisiologica  più  invasiva  che  consente  una
diagnostica precisa sia per ciò che concerne l’entità della perdita sia la sede della
lesione.  Viene  eseguita  inviando  uno  stimolo  acustico  e  registrando,  con  un
elettrodo ad ago trans-timpanico, l'attività elettrica della periferia uditiva, generata a
livello dell'Organo del Cortie delle fibre dell'VIII nervo cranico. In particolare,  i
potenziali  che vengono registrati  sono:  il  potenziale  d’azione della porzione più
distale dell'VIII nervo cranico (PA) e i potenziali di recettore, ovvero, il potenziale
microfonico cocleare (MC) e il potenziale di sommazione (PS). 
Le informazioni più utili da un punto di vista audiologico sono quelle che derivano
dallo studio del PA. Dall’analisi del PA infatti,  è possibile ricavare informazioni
precise riguardo la soglia uditiva del paziente per le frequenze tra 1000 e 4000 Hz;
inoltre  dall’analisi  comparativa  dell’elettrococleografia,  degli  ABR  e  delle
otoemissioni è possibile, nei casi di ipoacusia, definire la sede di lesione (cocleare o
retrococleare). Questa indagine nei bambini richiede una anestesia generale e viene
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eseguita nel centro audiologico di riferimento solo in casi particolari, ovvero nei
casi in cui le risposte ABR siano assenti e vi sia alto sospetto di patologia delle vie
uditive centrali senza patologia periferica33. 
ABR  (Auditory  Brainstem  Responses)  o  Potenziali  evocativi  uditivi  del
Tronco Encefalico
Gli ABR rappresentano la risposta elettrofisiologica che origina dalla porzione di
via  uditiva  anatomicamente  compresa  fra  coclea-nervo  acustico  e  regione
sottotalamica.  Sono  rappresentati  da  una  serie  di  5-6  onde  vertice  positive,
identificate dai numeri romani da I a VI; la VI onda non è sempre visibile. 
Tali  onde  derivano  dalla  depolarizzazione  sincrona  delle  strutture  neurali  delle
strutture neurali della porzione di via uditiva compresa tra il recettore periferico e il
corpo genicolato mediale. 
Pur non essendo applicabile una stretta correlazione tra sito generatore e onde ABR,
per  utilità  pratica  si  possono  associare  l'onda  I  alla  porzione  distale  del  nervo
acustico;  l'onda  II  alla  porzione  prossimale  dello  stesso,  all'ingresso  nel  tronco
encefalico;  l'onda  III  ai  nuclei  cocleari  ipsilaterali  all'orecchio  stimolato,  al
complesso olivare superiore e ai nuclei del corpo trapezoide controlaterali; le onde
IV  e  V  al  lemnisco  laterale  all'ingresso  del  collicolo  inferiore  controlaterale
all'orecchio  stimolato.  Le  onde  I,  III  eV  sono  le  più  ampie  e  facilmente
identificabili. 
L'onda V è quella che scompare più tardivamente, essendo identificabile anche per
intensità  di  stimolazione  vicina  alla  soglia  psico-acustica.  Per  questo  motivo  la
soglia della V onda è il parametro su cui si basa la diagnosi di soglia audiometrica. 
Le  applicazioni  cliniche  delle  ABR  sono  essenzialmente  due:  quella  in
otoneurologia, per la sede di diagnosi delle ipoacusie e quella in audiologia, per la
determinazione  della  soglia  audiometrica  in  soggetti  che  non  possono  o  non
vogliono collaborare.
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In  presenza  di  una  ipoacusia  neurosensoriale  cocleare,  si  osserva  una  funzione
intensità-latenza con valori lievemente più tardivi rispetto alla norma, che però al di
sopra di una certa intensità di stimolazione si portano a valori normali se è presente
recruitment.  Quindi  gli  intervalli  interonda  (interpicchi  I-III,  III-V e  I-IV)  sono
normali. 
Nelle  ipoacusie  neurosensoriali  retrococleari  si  rileva  aumento  del  tempo  di
conduzione, con aumento del tempo di latenza dell'onda V e conseguente aumento
dell'intervallo interonda I-V; in molti casi si rileva una riduzione del sincronismo di
scarica  delle  fibre  del  nervo,  con  conseguenti   anomalie  nella  morfologia  del
tracciato, fino alla mancata identificazione delle onde, soprattutto della I, II e III. 
L'identificazione  della  soglia  audiometrica  si  basa  essenzialmente  sulla
determinazione  della  soglia  dell'onda  V,  che  risulta  essere  presente  anche  per
stimolazioni molto prossime alla soglia psico-acustica. Dal momento che il tipo di
stimolo utilizzato, il click, determina una stimolazione dominante nel giro basale
della coclea,la soglia dell'onda V delle ABR risulta essenzialmente correlata alla
soglia audiometrica nell'intervallo di frequenza 2-4 KHz. 
Il  limite dell'esame ABR per la ricerca della soglia audiometrica è rappresentato
dall'impossibilità di determinare la soglia sulle frequenze < 1 Khz33.
SVR (Slow Vertex Responses)
I potenziali SVR sono caratterizzati da una serie di quattro onde principali (P1, N1,
P2, N2), hanno il vantaggio di fornire informazioni sulla soglia audiometrica per
tutte le frequenze dell'audiogramma mentre la principale limitazione è legata alla
lunga  durata  del  test  e  nell'interferenza  di  molti  fattori  (sedazione,  sonno,
attenzione, maturazione cerebrale)33.
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Ulteriori indagini diagnostiche audiologiche
Auditory Steady-State Responses (ASSR)
Sono  risposte  corticali  evocate  da  uno stimolo  acustico  continuo modulato,  che
hanno la caratteristica di essere presenti per tutta la durata della stimolazione. La
risposta  è  un’onda  periodica  complessa  che  è  in  fase  con  la  frequenza  di
modulazione dello stimolo. Le ASSR forniscono una informazione frequenziale più
dettagliata della soglia uditiva rispetto agli ABR sulle basse frequenze. Ciò risulta
particolarmente utile per la corretta applicazione dell'ausilio protesico33.
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Test di Audiometria Soggettiva
Per  audiometria  comportamentale  si  intende  l'insieme  di  metodiche  di  indagine
utilizzate  per  la  valutazione  soggettiva  della  soglia  uditiva   del  bambino  di  età
compresa tra i 6 mesi ed i 6 anni di vita, poiché il bambino inizia ad acquisire la
capacità di rilevare la sorgente sonora e ruotare il capo sul piano orizzontale verso
di essa (i riflessi sul piano verticale vengono acquisiti più tardivamente). 
Tali  metodiche,  se  adeguatamente  eseguite,  permettono  di  fornire  informazioni
rilevanti e sorprendentemente affidabili circa la soglia uditiva del bambino; sono a
tutt'oggi gli unici mezzi che ci consentono di valutare la soglia audiometrica sulle
frequenze gravi e la soglia audiometrica con protesi acustica.
L'audiometria comportamentale necessita di personale altamente qualificato e con
provata esperienza (capace di interagire e di stimolarne la collaborazione, al fine di
ottenere  un  esame  attendibile);  necessita  anche  di  tempi  di  esecuzione  che  si
possono protrarre in varie sedute.
Di seguito vengono trattate le diverse metodiche di audiometria comportamentale,
utilizzate nelle diverse fasce di età33.
Visual  Reinforcement  Audiometry  (VRA)  e  Conditioned  Orienting
Response Audiometry (COR)
Le tecniche di audiometria comportamentale con rinforzo visivo più utilizzate sono
la Visual Reinforcement Audiometry (VRA) e la Conditioned Orienting Response
Audiometry (COR). Sono utilizzate con bambini di età compresa tra  i 6 mesi e i 24-
30 mesi di età.
In  entrambe  le  metodiche  è  prevista  una  prima  fase  di  condizionamento  del
bambino. 
Nella  VRA il  condizionamento  prevede  di  inviare  il  rinforzo  visivo  solo  se  il
bambino risponde coerentemente  allo  stimolo sonoro (con la  rotazione del  capo
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verso lo stimolo o con un altro comportamento).  
Nel  COR  il  condizionamento  del  bambino  viene  attuato  inviando  uno  stimolo
sonoro sopra la soglia uditiva stimata, associato a un rinforzo visivo.
Una volta raggiunto il condizionamento del bambino, inizia l'esame vero e proprio
per la valutazione della soglia audiometrica alle varie frequenze.
L'affidabilità di entrambi i test dipende dalla capacità dell'operatore di riconoscere
le risposte “vere” dai “falsi positivi” durante l'acquisizione della soglia33.  
Play Audiometry e Peep Show
Dopo  i  30  mesi,  l'audiometria  comportamentale  fornisce  risposte  ancora  più
affidabili:  dopo  tale  età,  le  tecniche  audiometriche  più  utilizzate  sono  la  Play
Audiometry (PA) e il Peep Show (PS) con le quali il bambino impara a rispondere
con un'attività di gioco quando sente lo stimolo test. 
Nella PA le attività di gioco devono essere scelte dall'operatore in relazione allo
sviluppo cognitivo e motorio del bambino e ai suoi campi di attenzione. L'obiettivo
è quello di insegnare al bambino ad aspettare, ascoltare e solo successivamente a
rispondere al segnale. L'esaminatore deve motivare il bambino nella continuazione
del gioco incoraggiandolo e motivandolo dopo ogni risposta. 
Un'altra metodica è quella del Peep Show che può essere utilizzata in bambini dai
30 mesi ai 6 anni e consiste nel far comprendere al bambino che se in seguito alla
stimolazione  sonora  preme  un  pulsante,  collegato  all'audiometro,  compariranno
divertenti  immagini su uno schermo; se il  pulsante viene premuto in assenza di
stimolazione sonora non si avrà la comparsa di nessuna immagine.
L'audiometria comportamentale viene costantemente eseguita in bambini portatori
di protesi acustiche, facendo loro indossare le protesi (audiometria comportamentale
protesica).  È  questo  l'unico  mezzo  a  nostra  disposizione  per  valutare  la  soglia
audiometrica con protesi e quindi il guadagno funzionale della protesi, che è dato
dalla differenza tra soglia in campo libero senza e con la protesi. 
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Questi  dati  sono  fondamentali  perla  valutazione  dell'adeguatezza  della
protesizzazione acustica e del beneficio protesico33. 
BOEL test  (Blinken  Orienterar  Efter  Ljud  test)  od  Orientamento  dello
sguardo dopo stimolo sonoro
I bambini normalmente sviluppano la capacità di girare la testa verso una sorgente
sonora verso i 5-6 mesi di vita; sullo sviluppo di tale capacità si basa l'esecuzione
del BOEL test.
Questo test si effettua mediante due sorgenti visive (un bastoncino di legno rosso
lungo 20 cm e due anelli ruotanti concentrici d’argento) e una sorgente sonora (4
campanellini  d’argento  che  producono suoni  di  frequenza  compresa  tra  4.000 e
12.500 Hertz e di intensità non superiore a 45 decibel). 
L’esaminatore mostra al bambino, posto sulle ginocchia della madre, il bastoncino
rosso, muovendolo in direzione orizzontale e verticale per attirare la sua attenzione.
Una volta che il bimbo abbia notato il bastoncino glielo si porge. A questo punto
l’esaminatore  fa  suonare  uno  dei  campanellini,  portato  dietro  all’orecchio  del
bambino (20 cm di distanza) senza che se ne accorga. Se l’udito è conservato, il
bambino si volta verso la sorgente sonora. Si ripete lo stesso procedimento anche
per l'altro orecchio. 
Se il bambino non mostra alcuna reazione al suono dei campanelli, il test va ripetuto
dopo 1 settimana (la  causa potrebbe essere un’otite  intercorrente),  ma se risulta
ancora anormale, occorre eseguire una valutazione audiologica più approfondita. 
Il  test  viene  eseguito  dal  settimo  al  decimo  mese  e  attualmente  viene  fatto
soprattutto dai pediatri di base con lo scopo di seguire lo sviluppo del bambino dopo
che questo ha già fatto lo screening alla nascita, per diagnosticare eventuali casi di
ipoacusia a sviluppo tardivo o progressivo33. 
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Diagnosi Medica
Contemporaneamente alla diagnosi audiologica, è importante programmare tutti gli
accertamenti necessari  per arrivare alla diagnosi eziologica della sordità e per la
ricerca di eventuali patologie o disabilità associate ad essa. Questi aspetti rivestono
una  importanza  fondamentale  in  audiologia  infantile,  in  quanto  conoscere
l’eziologia della sordità e la presenza di eventuali problematiche, associate ad essa,
potrà indirizzare verso percorsi riabilitativi mirati e quindi più efficaci9. 
Protocollo per la diagnosi medica delle ipoacusie infantili
• Anamnesi familiare, ostetrica, neonatale
• Visita pediatrica e misurazione parametri auxologici
• Esame obiettivo generale e ricerca di dismorfismi cranio-cefalici (anomalie
oculari, anomalie facio-cervicali, anomalie della cute, anomalie scheletriche,
anomalie endocrine, anomalie cardiache, anomalie renali)
• Esami strumentali, se indicato (Ecografia cerebrale, ECG, Ecocardiogramma,
RX rachide cervicale, Ecografia renale)
• Otoscopia, otomicroscopia ed esame obiettivo ORL
• Esami ematochimici
• Ricerca mutazioni geni Connessina 26 e 30 e DNA mitocondriale
• Visita/consulenza genetica
• Valutazione neuropsichiatrica infantile
• Visita oculistica (casi selezionati elettroretinogramma)
• RM orecchio interno e cranio encefalo ad alta risoluzione (a tutti i bambini
ipoacusici ed entro il 12° mese di vita nelle ipoacusie gravi o profonde)
• TC rocche petrose ad alta risoluzione (solo nei casi candidati all’impianto
cocleare o in caso di anomalie del labirinto alla RM) 
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Anamnesi mirata  
Occorre  indagare  sull'eventuale  consanguineità  tra  i  genitori,  sulla  presenza  di
ipoacusie  (o  acufeni)  nei  genitori  o  nelle  famiglie  e  nel  gruppo  etnico  di
appartenenza.  Si  deve  poi  escludere  le  cause  esogene  di  ipoacusia  neonatale  e
quindi  si  deve  indagare  riguardo  un'eventuale  storia  di  infezioni  intrauterina
(TORCH), di ipossia, fetopatia alcolica o esposizione a farmaci ototossici9.  
Esame obiettivo generale
L’esame obiettivo, associato ad alcuni esami funzionali/strumentali dovrà consentire
di individuare l’eventuale presenza di:  
• anomalie  oculari:  eterocromia  dell’iride,  miopia,  retinite  pigmentosa,
distacco di retina, cataratta precoce (eventuale visita oculistica); 
• anomalie facio-cervicali: distopia dei canti interni, anomalie del padiglione
auricolare,  fossette  pre-auricolari,  cisti  branchiali,  palatoschisi,  anomalie
dentarie; 
• anomalie della cute: incanutimento precoce, ciocca di capelli bianchi sulla
fronte, difetti di pigmentazione, pelle secca, cheratoderma;
• anomalie scheletriche: con particolare riguardo al rachide cervicale; 
• anomalie endocrine: TSH, glicemia; 
• anomalie cardiache: ECG; Ecocardiogramma; 
• anomalie renali: esami delle urine ed ematici, ecografia renale.  
Il  completamento  dell’anamnesi  familiare  e  della  valutazione  clinica  mediante
esame  obiettivo  associato  agli  esami  funzionali/strumentali  consentirà  di
individuare  la  presenza  di  anomalie  o  quadri  patologici  che  si  associano  alla
sordità9. 
A questo punto si potranno verificare due condizioni: 
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• sospetto di un neonato con ipoacusia associata a difetti congeniti multipli e/o
dismorfismi (sospetto quadro sindromico); 
• sospetto di un neonato con ipoacusia apparentemente isolata, non associata
ad altre manifestazioni cliniche (quadro non sindromico). 
Mentre  nel  primo  caso  (sospetto  quadro  sindromico)  i  neonati  potranno  essere
indirizzati presso i centri di riferimento specifici per ciascuna patologia, nel sospetto
di una forma non sindromica, verrà eseguito lo screening genetico neonatale per la
ricerca delle mutazioni che più frequentemente causano ipoacusia non sindromica e
si effettuerà anche la ricerca del citomegalovirus nelle urine9.
Analisi genetica molecolare neonatale per la sordità non sindromica 
Al  fine  del  raggiungimento  di  una  diagnosi  eziologia  corretta,  nei  neonati  con
sordità non sindromica si procederà all’analisi molecolare dei geni GJB2 e GJB6,
localizzati sul cromosoma 13 e all’esecuzione del test specifico per la mutazione
mitocondriale A1555G. 
Completato lo screening genetico-molecolare i  risultati  del  test  genetico saranno
riportati  in un referto scritto che precisi il rischio genetico di trasmissione sia in
caso di test positivo che negativo. Va inoltre informato il centro raccolta dati del
CNR dell’esito del test genetico, con procedura informatizzata; qualora necessario il
referto sarà consegnato e illustrato personalmente ai genitori9. 
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1.5 Terapia
Timing ottimale dell'iter protesico-riabilitativo
Il  timing ottimale dell'iter protesico-riabilitativo, prevede il  raggiungimento della
diagnosi entro il terzo mese di vita e l'esecuzione della prima protesizzazione entro
il sesto mese di  vita del paziente. Attualmente si cerca di velocizzare ulteriormente
questo protocollo per giungere ad una prima protesizzazione dei bambini affetti da
ipoacusia profonda entro il terzo mese di vita.
Il rispetto di queste tempistiche, permette inoltre di valutare già intorno agli 8-12
mesi di vita i risultati della protesizzazione. A ogni visita audiologica è opportuno
valutare il corretto posizionamento e l’ottimale funzionalità dell’apparecchio, oltre
che l’andamento dell’ipoacusia,  tramite  test  audiometrici  con e senza protesi:  la
valutazione delle abilità  percettive e delle capacità linguistiche (tarate sulla base
dell’età  del  bambino)  e  la  regolazione  dei  parametri  di  amplificazione  sono  gli
aspetti  salienti cui prestare attenzione. Al termine dell’iter protesico–riabilitativo,
l’audiologo dovrà valutare se il bambino trae beneficio dall’utilizzo della protesi
oppure se dovrà essere candidato alla procedura di impianto cocleare che si effettua
entro gli 8-18 mesi di vita3.
64
Protesizzazione acustica infantile
Il processo di protesizzazione è eseguito, almeno inizialmente, senza un fondamento
clinico e diagnostico significativo, poiché entro il sesto mese di vita del bambino,
età  entro la quale viene condotta la prima protesizzazione per ridurre al minimo le
conseguenze  della  deprivazione  uditiva,  si  possono  svolgere  soltanto  indagini
diagnostiche di audiometria oggettiva che non forniscono informazioni dettagliate
sul  quadro  complessivo  dell'ipoacusia  nel  piccolo  paziente  (i  potenziali  evocati
uditivi ad esempio, forniscono informazioni relative alla soglia uditiva per le sole
frequenze comprese fra 2000 e 4000 Hz, non su tutto lo spettro acustico).
A causa della complessità del problema, i bambini ipoacusici vengono seguiti con
un percorso di riabilitazione e follow-up multidisciplinare, finalizzato allo sviluppo
del linguaggio orale oltre che l’acquisizione della sensibilità acustica. Il messaggio
amplificato dalla protesi è,  infatti,  di ottima qualità ma non è naturale,  quindi il
bambino ipoacusico deve essere costantemente seguito a questo scopo. 
L’intervento multidisciplinare si fonda sulla collaborazione di:
- otorinolaringoiatra/audiologo: segue in prima persona il caso clinico
- audioprotesista: applica e regola le protesi
- audiometrista: tecnico che esegue gli esami audiometrici
- logopedista: per la riabilitazione linguistica
- pediatra e neuropsichiatra infantile
Questo  percorso  è  dinamico  e  multi-step,  specialmente  per  quanto  riguarda  le
protesizzazioni  molto  precoci,  poiché  queste  richiedono  rivalutazione  clinica
progressiva  della  condizione  di  ipoacusia  che  può  variare  con  lo  sviluppo  del
bambino ed essere descritta più dettagliatamente, frequenza per frequenza, grazie
all’esecuzione dei test soggettivi, che possono essere eseguiti oltre i 6 mesi di vita3. 
65
Effetti sullo sviluppo del linguaggio
Gli effetti della sordità pre-linguale sullo sviluppo del linguaggio sono legati alla
quantità  di  messaggio  acustico  percepito.  L’ipoacusia  determina  infatti  una
riduzione dell'intelligibilità del parlato e dunque è importante valutare sia l’entità
dell’ipoacusia che l’andamento della curva audiometrica. 
Perdite  di  oltre  50 dB riducono notevolmente  l’intelligibilità  del  parlato e  sono
responsabili  di  importanti  deficit  linguistici  nel  bambino.  Tuttavia,  anche perdite
inferiori (30 – 50 dB) possono causare problemi di acquisizione del linguaggio e
deficit  comportamentali  e  di  attenzione;  infine,  perdite  uditive  di  15  –  30  dB
comportano un limitato impatto sull’apprendimento del linguaggio3.
Indicazioni alla protesizzazione
Le condizioni associate all’utilizzo di protesi sono le seguenti:
- ipoacusia lieve (21 – 50 dB): occorre valutare il grado di acquisizione dei suoni
e  la  capacità  di  apprendimento  del  linguaggio,  senza  l’assoluta  necessità  di
protesizzare;  in  caso  di  difficoltà  all’apprendimento  del  linguaggio,  sarà
opportuno indicare la protesizzazione
- ipoacusia medio – grave bilaterale (51 – 90 dB) : occorre protesizzare sempre
con  protesi  retro-auricolari  digitali  binaurali  e  valutare  la  necessità  di  una
riabilitazione logopedica; per le forme più lievi (entro i 60 dB) non è necessario
applicare la  protesi  troppo precocemente,  poiché il  messaggio verbale è solo
parzialmente perso
- ipoacusia  profonda  bilaterale  (>  90  dB):  occorre  protesizzare  sempre  e
precocemente (entro il  terzo mese di vita) con protesi retro-auricolari digitali
binaurali3  e associare la terapia logopedica.
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Protesi acustiche
La protesi acustica è costituita essenzialmente da:
• un  microfono,  capace  di  ricevere  le  onde  di  pressione  sonora  e  di
trasformarle in segnale elettrico;
• un circuito di amplificazione e di elaborazione;
• un ricevitore che riconverte il segnale da elettrico in suono.
L'energia viene fornita al dispositivo da una pila. Inoltre molte protesi hanno un
inserto a tenuta nel condotto esterno e un tubicino di raccordo fra protesi e inserto. 
Le protesi si suddividono in vari tipi a seconda delle necessità di adattamento al
sistema uditivo del paziente e, non per ultime, delle richieste di ordine estetico. 
• Protesi  a  scatola:  sono  protesi  di  alta  potenza  nelle  quali  il  ricevitore  è
separato dal corpo della protesi. Sono state utilizzate soprattutto in passato
nelle sordità profonde, consentendo di erogare grosse potenze senza avere
l'effetto Larsen (fastidioso fischio innescato dalla vicinanza tra microfono e
ricevitore).
• Protesi  retro-auricolari.  In  un  recente  passato,  sono  state  le  più
frequentemente  usate.  Il  segnale  acustico  in  uscita  dall'amplificatore  è
convogliato  all'orecchio  tramite  un  sistema  consistente  nella  curvetta,  nel
tubetto e nell'inserto; tale sistema è talvolta l'elemento limitante per le protesi
retro-auricolari di potenza, innescando l'effetto Larsen. 
• Protesi intra-uricolari: sono strutturate in modo da avere tutti i componenti
all'interno di  un guscio  a  stampo collocato  nel  condotto u32ditivo.  Hanno
principalmente una migliore accettabilità estetica e una sistemazione acustica
del microfono più naturale a livello della conca del padiglione auricolare con
il risultato di una migliore qualità del suono.
• Protesi a occhiale: ne esistono di due tipi, per via aerea e per via ossea. Le
prime  sono  quelle  meno  usate  perché  poco  pratiche  (associano  le  stesse
caratteristiche di quelle retro auricolari essendo però vincolate ad un paio di
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occhiali  da  vista).  Le  seconde  hanno un utilizzo  più  frequente,  anche  se
limitato:  sono  indicate  principalmente  per  le  ipoacusie  di  trasmissione  e
consistono  in  due  vibratori  per  via  ossea  sulla  mastoide,  inseriti  sulle
stanghette degli occhiali. 
Il soggetto ipoacusico, in base ala soglia uditiva, possiede una discriminazione della
voce parlata più o meno compromessa: scopo della protesizzazione sarà quello di
riportare  la  voce  degli  interlocutori  oltre  la  soglia  uditiva  soggettiva,  senza
oltrepassare la soglia del fastidio. 
Le protesi devono essere cambiate di frequente per la rapida crescita dell’orecchio
esterno del bambino. Inoltre, vanno sempre applicate bilateralmente per mimare una
situazione più fisiologica; infatti, la percezione binaurale favorisce non soltanto la
localizzazione  spaziale  delle  sorgenti  sonore,  ma  anche  la  comprensione  del
linguaggio in ambienti rumorosi, aspetto fondamentale per l’apprendimento34.
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Impianto cocleare (IC)
Come abbiamo appena visto, i pazienti affetti da ipoacusia possono essere avviati
alla protesizzazione acustica tradizionale. Quando l'entità della sordità è tale che il
rendimento  protesico  sia  insufficiente  a  garantire  delle  performance  uditive  e
comunicative soddisfacenti, allora il paziente diventa candidabile alla procedura di
impianto cocleare.
L’IC è il primo organo di senso artificiale capace di evocare sensazioni acustiche
stimolando elettricamente l’orecchio interno. Si tratta di una protesi elettronica che
viene inserita chirurgicamente nell’orecchio interno e stimola elettricamente le fibre
del nervo acustico. 
La procedura di IC è una procedura ormai consolidata e attualmente gli impianti
cocleari  rappresentano  una  importante  soluzione  per  il  recupero  sociale  e  la
riabilitazione di pazienti adulti con sordità grave-profonda e per la riabilitazione del
bambino sordo profondo.
Secondo la Food and Drug Administration, in Italia si stima che vi siano circa 7000
pazienti  impiantati,  con  circa  700  interventi  di  impianto  cocleare  per  anno,
equamente distribuiti fra bambini e adulti. 
In  campo pediatrico,  nei  bambini  affetti  da  sordità  profonda  non  suscettibili  di
soddisfacenti  risultati  con  la  protesizzazione  acustica  tradizionale,  se  eseguito
precocemente, l'impianto cocleare consente uno sviluppo ottimale sia delle abilità
uditive  che del  linguaggio,  consentendo così  un adeguato sviluppo delle  facoltà
comunicative e intellettive del bambino3.
Componenti dell'impianto cocleare
A  differenza  delle  protesi  acustiche  tradizionali,  che  amplificano  il  suono  e
favoriscono la  funzione  cocleare  residua,  permettendo buoni  risultati  soprattutto
nelle  sordità  di  entità  medio-grave,  l’IC  rappresenta  un  sofisticato  sistema
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elettronico formulato per vicariare interamente la coclea. Infatti il messaggio sonoro
viene trasformato in input elettrici, che vengono trasmessi dagli elettrodi impiantati
nella  coclea  direttamente  alle  fibre  del  nervo  acustico,  by-passando  i  recettori
cocleari, non più funzionanti. Per questo motivo l’IC può essere definito una vera e
propria “chiocciola artificiale”.
L’impianto cocleare consta di alcune componenti esterne ed interne. Quelle esterne
sono  costituite  dal  microfono,  dal  processore  o  elaboratore  del  linguaggio  e
dall’antenna trasmettitrice. 
Il microfono viene agganciato al padiglione auricolare con una comune curvetta ed
ha  la  funzione  di  captare  i  suoni  ed  inviarli  all’elaboratore  del  linguaggio  o
processore;  il  processore  o  elaboratore  del  linguaggio  riceve  i  segnali  dal
microfono, processa il suono, attraverso le più recenti strategie di elaborazione, che
sono  generalmente  diverse  nei  modelli  proposti  dalle  varie  case  costruttrici,  lo
converte in un particolare codice elettrico, che viene poi inviato, tramite l’antenna al
ricevitore/stimolatore e quindi come impulsi elettrici agli elettrodi intra-cocleari ed
al  nervo.  Tra  le  componenti  esterne  c'è  infine  l’antenna  trasmettitrice,  che  è
direttamente a contatto con il cuoio capelluto e contiene un magnete che ne assicura
il  corretto  posizionamento  rispetto  alla  parte  impiantata.  Essa  invia  il  segnale
codificato,  attraverso  la  cute,  al  ricevitore/stimolatore  interno,  tramite
radiofrequenze.
Le componenti interne invece sono il ricevitore/stimolatore e l’array degli elettrodi
(multielettrodo).
Il ricevitore/stimolatore decodifica il segnale ricevuto dall’antenna trasmettitrice in
un piccolo impulso elettrico, che viene trasmesso, attraverso i cavetti, all’array di
elettrodi (multielettrodo) che viene posizionato nei giri basale e medio della scala
timpanica della coclea. Gli elettrodi sono in numero e morfologia variabili, come
pure l’array ha dimensioni e morfologia differenti nei vari tipi di impianto3.
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Indicazioni alla procedura di IC in età infantile secondo le Linee Guida
HTA (Health Technology Assessment)
La procedura di IC può essere eseguita sia su pazienti adulti che in età pediatrica e
sia su pazienti con sordità insorta in epoca pre-linguale che post-linguale. 
L’IC  può  essere  applicato  ad  un  solo  lato  (IC  unilaterale)  o  bilateralmente  (IC
bilaterale). 
In base ai risultati del lavoro di revisione svolto e in riferimento alle linee guida
relative  alla  procedura  di  IC  recentemente  pubblicate  dalla  Società  Italiana  di
Otorinolaringoiatria  (SIO)  e  alla  valutazione  delle  principali  linee  guida
internazionali, i componenti del GdL del progetto HTA hanno elaborato i seguenti
criteri per la procedura di IC in età infantile.3      
Bambini di età fino a 24 mesi3
Per l’indicazione all’IC devono essere osservati tutti e tre i criteri di sotto elencati:  
• limite  inferiore  di  età:  le  evidenze  rilevate  non  giustificano  l’esecuzione
sistematica  dell’IC  in  bambini  di  età  inferiore  ai  12  mesi  di  vita.
L’esecuzione dell’IC nel primo anno di vita è indicata in casi a rischio di
fibrosi/ossificazione  precoce  della  coclea,  come  ad  esempio  in  caso  di
meningite batterica e in casi selezionati,  valutati  in Centri di comprovata
esperienza,  in  cui  siano  soddisfatti  i  criteri  di  certezza  diagnostica
(definizione della soglia, della sede di lesione, dell’eziologia dell’ipoacusia)
e.  
• livello di soglia uditiva: ipoacusia di entità profonda (≥ 90 dB HL come
media per le frequenze 500, 1000, 2000 Hz) accertata con metodiche di tipo
obiettivo  e  comportamentale.  È  richiesta  la  combinazione  di  tutte  le
metodiche attualmente disponibili  per la  determinazione di  soglia e delle
abilità percettive con l’utilizzo di misure ripetute in diverse sessioni anche
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con  protesi  (come  prova  ex-iuvantibus).  L’esecuzione  di  misure  ripetute
assume particolare importanza nel caso di bambini che presentino disabilità
associate  di  tipo  neuro-motorio,  cognitivo  o  comportamentale,  sia  per
l’elevata  frequenza  di  sovrastima  della  perdita  uditiva  nell’esecuzione
dell’audiometria a risposte condizionate sia per la ridotta affidabilità delle
metodiche obiettive non invasive nella stima della soglia uditiva in presenza
di processi patologici che coinvolgono il sistema nervoso centrale. 
• valutazione  protesica: protesizzazione  acustica  associata  a  training
riabilitativo  per un periodo non inferiore a tre-sei mesi senza significativi
benefici percettivi e espressivi (fatta eccezione per i  casi di tendenza alla
fibrosi/ossificazione).   
Bambini di età 2 -18 anni3
Per l’indicazione all’IC devono essere osservati tutti e tre i  criteri di sotto elencati: 
• livello di soglia uditiva: ipoacusia di entità grave-profonda (>75 dB HL come
media per le frequenze 500-1000-2000 Hz) accertata con metodiche di tipo
obiettivo e comportamentale; 
• valutazione  protesica:  protesizzazione  acustica  associata  a  training
riabilitativo  per un periodo non inferiore a tre-sei mesi senza significativi
benefici percettivi; 
• valutazione  delle  abilità  percettive:  i  criteri  di  inclusione  devono
comprendere la valutazione delle abilità percettive verbali, in particolare la
percentuale di  riconoscimento di  parole in lista  aperta che,  nella migliore
condizione  di  protesizzazione  acustica  senza  lettura  labiale,  deve  essere
<50% (con test appropriati per l’età del bambino e per il livello di sviluppo
linguistico). In casi selezionati l’IC può essere indicato se la percentuale di
riconoscimento di parole in lista aperta è <50%, con test eseguiti con rumore
di fondo con un rapporto segnale rumore +10 (con test appropriati per l’età
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del bambino). Si suggerisce  che il materiale utilizzato per la valutazione del
riconoscimento sia costituito da liste di parole bisillabiche presenti nei vari
test in lingua italiana, tarate a seconda dell’età del bambino, somministrate a
viva voce o con voce registrata, in modalità solo uditiva, ad una intensità pari
a 65-70 dB. 
  
Bambini con disabilità associate alla sordità
L’impianto cocleare è indicato in bambini con disabilità associate alla sordità. Le
indicazioni e i fattori prognostici devono essere attentamente discussi caso per caso
e affrontati  in  fase  di  counseling.  I  bambini  con disabilità  associate  alla  sordità
presentano  benefici  dalla  procedura,  anche  se  più  lenti  ed  inferiori  rispetto  ai
bambini  con  sordità  isolata,  soprattutto  in  termini  di  abilità  comunicative  e
percettive.  
In questi casi può essere difficoltoso valutare i benefici post-impianto in termini di
abilità percettive e sviluppo del linguaggio, con test standardizzati; inoltre i risultati
di questi test possono non riflettere i  reali benefici ottenuti e riferiti  dai genitori
nella qualità della vita. Risulta quindi necessario avere a disposizione strumenti di
valutazione  diversi  da  quelli  comunemente  utilizzati,(es.  questionari).  I  benefici
devono essere intesi sia in termini di risultati uditivi e comunicativi, sia in termini di
un miglioramento della qualità della vita3. 
Procedura di IC bilaterale in età pediatrica
L’IC bilaterale offre alcuni vantaggi rispetto alla procedura unilaterale; i principali
sono rappresentati da una migliore capacità di localizzazione della sorgente sonora e
da migliori performance uditive durante l’ascolto in ambiente rumoroso. I pazienti,
sia adulti che bambini, che utilizzano un IC possono utilizzare una protesi acustica
tradizionale controlateralmente (stimolazione bimodale).
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L’IC  bilaterale  può  essere  eseguito  simultaneamente  o  in  maniera  sequenziale
(ovvero con due interventi chirurgici indipendenti, con un intervallo di tempo tra i
due interventi variabile da mesi ad anni). Soprattutto in età pediatrica, i più recenti
studi  consigliano  di  eseguire  i  due  interventi  simultaneamente  per  ragioni  di
economia sanitaria, di rischio chirurgico e di risultati funzionali, anche se sembra
che intervalli anche di un anno non condizionino in modo significativo il ripristino
di funzioni binaurali. Per i pazienti, sia adulti che bambini, già portatori di un IC per
i quali è indicato l’IC bilaterale, l’opportunità di un secondo impianto deve essere
valutata attentamente caso per caso. Nel caso di un IC sequenziale, non ci sono dati
certi riguardo all’influenza della durata dell’intervallo di tempo tra i due interventi e
i  benefici  successivi  al  secondo  impianto.  Un  lungo  intervallo  e  una  lunga
deprivazione  uditiva  nel  secondo  orecchio  sembrano  comunque  influenzare  in
maniera negativa i risultati3. 
Controindicazioni all'impianto cocleare
• Assenza del nervo (2-3% di casi nelle sordità congenite)
• Lesione del nervo dopo intervento chirurgico o patologia
• Ossificazione della chiocciola 
• Assenza della chiocciola
• Bambini  con  gravi  handicap  che  rendono  inattuabile  una  valutazione
audiologica valida al fine dell'impianto
• Gravi comorbidità 
Follow-up del paziente impiantato 
Il  centro  IC  deve  garantire  in  maniera  autonoma  con  personale  strutturato  del
Centro, il follow-up del paziente impiantato. In particolare deve garantire:  
• l’attivazione del microprocessore 
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• la regolazione del microprocessore ad 1, 3, 6, 9 e 12 mesi dopo l’attivazione
dell'IC
• la regolazione annuale e un rapido intervento di controllo in caso di problemi
tecnici
• la verifica delle abilità percettive nel bambino e nell’adulto
• la verifica delle abilità espressive nel bambino3.
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Secondo Capitolo
Bilinguismo
2.1 Definizione
Le definizioni del bilinguismo sono state numerose e spesso anche contrastanti. Ciò
deriva dal fatto che si tratta di un fenomeno talmente complesso e diffuso che non
può essere limitato ad una semplice definizione. Il Garzanti Linguistica definisce,
per esempio, questo fenomeno come la qualità di un individuo o di una popolazione
“che parla o usa correntemente due lingue.” 
L'aspetto pluridimensionale del bilinguismo rende molto difficile la ricerca di una
definizione generale in grado di rendere conto dei numerosi fattori che regolano
questo fenomeno. 
È necessario operare  alcune distinzioni;  prima tra  queste,  quella  tra  bilinguismo
sociale  (Bilingualism)  e  bilinguismo  individuale  (Bilinguality)35.  Si  definisce
bilinguismo sociale lo stato di una comunità in cui due lingue sono in contatto con il
risultato che una buona parte della popolazione è bilingue e i due codici linguistici
possono essere usati nello stesso evento comunicativo. Con il termine bilinguismo
individuale o Bilingualità, si definisce lo stato psicologico di un individuo che ha
accesso a più di un codice linguistico nella comunicazione sociale. 
Questo  accesso  è  multidimensionale  e  varia  in  base  ad  una  serie  di  fattori
psicologici e sociologici, che danno vita a forme e gradi diversi di bilinguismo. 
Questa  definizione  è  molto  generale,  e  comprende  forme  molto  diverse  di
bilinguismo,  poiché  sono  numerose  le  situazioni  che  possono  portare  alla
formazione di una comunità multilingue. 
È  necessario  quindi  prendere  in  esame  i  principali  fattori  che  ne  determinano
l'articolata  tipologia;  in  particolar  modo  esamineremo  alcune  dimensioni  del
bilinguismo  individuale  sulla  base  del  contesto  di  acquisizione
(intrafamiliare/scolastico),  dell’età  di  acquisizione  (simultaneo/consecutivo,
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precoce/tardivo),  del  ruolo  che  entrambe  le  lingue  possono  avere  nel  contesto
sociale (additivo/sottrattivo).
2.2 Classificazione
Il bilinguismo, a causa della sua pluridimensionalità, può essere classificato in vari
modi; tra di essi possiamo ritrovare una classificazione in base all'organizzazione
cognitiva, una in base al prestigio linguistico delle due lingue (bilinguismo additivo
e  sottrattivo),  una  in  base  all'età  di  acquisizione  delle  lingue  (bilinguismo
precoce/tardivo, simultaneo/consecutivo), una in base alle competenze linguistiche
raggiunte (bilinguismo bilanciato e dominante).
Organizzazione cognitiva: bilinguismo composito, coordinato,subordinato
Una delle  questioni  centrali  del  dibattito  psicolinguistico  e  neurolinguistico  è  il
rapporto che si viene a creare nel cervello bilingue tra il lessico di L1, quello di L2
e il sistema concettuale sottostante. In passato sono state avanzate diverse ipotesi,
alcuni  studiosi  sostenevano  l’esistenza  di  due  sistemi  linguistici  collegati  ad
altrettanti  sistemi  concettuali  (bilinguismo  coordinato),  altri  invece  ritenevano
l’ipotesi  di  un unico magazzino lessicale  connesso ad unico sistema concettuale
(bilinguismo  composito).  Allo  stato  attuale  degli  studi  sembrerebbe  che  la
distinzione fra coordinato e composito non sia in realtà così netta, le due condizioni
di  bilinguismo si  collocano ai  due  estremi  di  una linea lungo la  quale  esistono
condizioni di bilinguismo che propendono più verso l’uno o l’altro polo. Un’altra
tipo di  bilinguismo è quello subordinato,  in questo caso il  soggetto  possiede un
sistema concettuale collegato indirettamente alla L2 e quindi per accedervi deve
accedere prima alla L1.
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Prestigio linguistico delle due lingue: bilinguismo additivo e sottrattivo
Additivo è il bilinguismo che offre opportunità di sviluppo sociale e porta elementi
positivi, complementari per lo sviluppo del bambino o dell'adulto. Sottrattivo viene
invece  considerato  il  bilinguismo  che  non  offre  risorse  aggiuntive  ma  pone  il
parlante in condizione di svantaggio; la lingua più prestigiosa tende a sostituire la
lingua materna che verrà sempre più rilegata ad usi circostanziali.
Per evitare l'instaurarsi di una condizione di bilinguismo sottrattivo è necessario che
il  gruppo  di  appartenenza  del  soggetto  sia  caratterizzato  da  una  vitalità  etno-
linguistica con ampie reti di contatto inter-comunitari36.
Età di acquisizione: bilinguismo precoce-tardivo, simultaneo-consecutivo
La seguente classificazione prende in esame il periodo di acquisizione della prima
lingua (L1) e della seconda lingua (L2). È stato riscontrato che le competenze dei
monolingui sono raggiunte da chi parla una seconda lingua solo se l'acquisizione
della stessa avviene entro il 7 anno di vita37. L'accesso ai moduli neuro-funzionali
che elaborano una lingua, sembra essere notevolmente influenzato dal periodo di
acquisizione della L2, il bilingue che ha acquisito la seconda lingua entro i primi 7-
8  anni  di  vita  ha  un  accesso  diretto  sia  alla  sua  produzione  che  alla  sua
comprensione38. 
Considerando  poi  i  tempi  di  acquisizione  possiamo  parlare  di  bilinguismo
simultaneo e consecutivo. Il bilinguismo simultaneo lo si ha quando le due lingue
vengono acquisite contemporaneamente (per esempio quando un bambino vive in
un contesto familiare in cui entrambi i genitori parlano due lingue diverse a cui il
bambino è esposto in egual misura), il bilinguismo consecutivo è presente quando il
soggetto  apprende  prima  la  lingua  madre  e  successivamente  la  L2  (questa  è  la
condizione più diffusa nei bambini migranti che acquisiscono la lingua del paese
ospitante). 
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Competenza linguistica: bilinguismo bilanciato e dominante
Nonostante nel  corso della vita,  difficilmente un parlante bilingue avrà lo stesso
livello di competenze in entrambe le lingue parlate, si definisce bilingue bilanciato
colui che presenta lo stesso livello di competenza in L1 e L2. Il bilingue dominante
è è più competente in una delle due lingue sia per quanto riguarda la fluenza che per
quanto riguarda il vocabolario e la grammatica36.
2.3 Vantaggio cognitivo nel soggetto bilingue
 
Il vantaggio bilingue è stato studiato anche in funzione dell'età dei soggetti presi in
esame. Gli  studi sulle competenze cognitive condotti  su giovani adulti  e anziani
hanno riscontrato solo delle modeste differenze fra le prestazioni del gruppo dei
giovani  adulti  monolingui  e  il  gruppo  dei  bilingui,  per  gli  anziani  invece  le
prestazioni  dei  bilingui  sono  risultate  superiori  rispetto  a  quelle  dei  coetanei
monolingui. Considerando sempre il vantaggio bilingue in funzione dell'età, pare
che esso si manifesti già in fase pre-linguale. 
Alla luce di questi studi possiamo dire che il vantaggio bilingue varia durante il
corso della vita e si evidenzia soprattutto nelle fasi critiche dell'evoluzione dove si
ha una maggiore trasformazione delle funzioni cerebrali: l'infanzia e l'età senile. 
Ciò che permette ad un bambino bilingue di sviluppare un certo vantaggio cognitivo
è la continua esposizione in tutti  i  contesti di vita quotidiana a codici linguistici
diversi.  L'esposizione  parziale  e  limitata  a  contesti  specifici  non  consente  al
soggetto  di  accedere  a  quel  vantaggio  cognitivo  che  solo  chi  è  costantemente
immerso  in  contesti  linguistici  multipli  potrà  ottenere  ed  è  evidente  quindi
l'importanza  di  favorire  questa  condizione  preservando  la  L1  e  favorendo
l'acquisizione di una L236. 
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Terzo Capitolo
L'impianto cocleare nel bambino bilingue
3.1 L'ipoacusia infantile nelle famiglie bilingui in Italia
L'immigrazione rappresenta una realtà che investe ogni settore della società italiana
compreso quello della sanità. Le statistiche ISTAT del 2014 riguardo la popolazione
straniera  residente  in  Italia  dimostrano  la  presenza  di  4.922.085  immigrati  sul
territorio nazionale (costituendo l'8,09% della popolazione italiana al 1° Gennaio
2014)1.  Le previsioni  postulate per  il  futuro,  sulla base dei  dati  raccolti  l'ultimo
censimento del 2011, ipotizzano che nel 2065 i cittadini stranieri in Italia saranno
circa 14 milioni, rappresentando così il 24% della popolazione totale1.
La migrazione dal paese d’origine al paese di residenza mette in contatto la vecchia
madrelingua (L1)  che  gli  immigrati  portano con sé  e  la  nuova lingua  (L2)  che
incontrano localmente. Dunque a causa di questi flussi migratori, sta incrementando
sempre di più il fenomeno del bilinguismo sul territorio nazionale. 
Figura 3. Comunità straniere residenti in Italia
Sempre  secondo  le  statistiche  ISTAT  del  2014,  la  comunità  straniera  più
rappresentata  in  Italia  è  quella  romena  con 933.354 residenti,  seguita  da  quella
albanese  con  464.962  residenti  e  da  quella  marocchina  con  426.791  persone
residenti.  Tra  i  paesi  asiatici,  la  comunità  più  rappresentata  è  quella  cinese  con
223.367 residenti mentre dell'Africa sub-Sahariana i più numerosi sono i senegalesi
con 80.325 persone. Tra gli stati americani, primeggia la comunità peruviana con
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99.173 residenti in Italia1.
Gli stranieri minorenni sul territorio italiano costituiscono il 22,08% degli stranieri
regolarmente soggiornanti, ovvero 1.087.016. abitanti. 
Applicando alla popolazione minorile i dati relativi all'incidenza della sordità grave-
profonda sulla popolazione generale (0,5-3,0 /1.000), ad oggi sul nostro territorio
sarebbero presenti dai 543 ai 3261 minori affetti da ipoacusia grave-profonda con
un aumento che va dai 60 ai 240 nuovi casi all'anno (prendendo in considerazione
60.000  nuovi  nati  ogni  anno  in  famiglie  straniere).  Questi  numeri,  destinati  a
crescere in previsione di un aumento del flusso migratorio, rendono evidente come
il binomio sordità-bilinguismo sia sempre più rappresentato nello scenario italiano. 
Sempre  più  frequentemente  nei  nostri  centri  di  audiologia,  giungono
all'osservazione bambini stranieri ipoacusici che necessitano di essere inseriti in un
percorso diagnostico-protesico e riabilitativo. La gestione del paziente pediatrico
derivante  da  un  contesto  multilinguistico  e  multiculturale  con  disturbi  di
comunicazione e linguaggio è diventata una delle sfide più attuali per il foniatra e il
logopedista.  La pratica clinica foniatrica e logopedica trova non poche difficoltà
nella  diagnosi  e  nella  riabilitazione  dei  disturbi  della  comunicazione  e  del
linguaggio di questi soggetti. 
Infatti, la presa in carico di tale popolazione è molto complessa fin dalle prime fasi:
la  variabilità  culturale,  linguistica  e  socio  economica  che  contraddistingue  il
contesto familiare a cui appartiene ciascun bambino ipoacusico rende difficoltosa la
messa a punto di un protocollo standardizzato di riabilitazione. 
Uno  dei  principali  punti  critici  per  la  riabilitazione  riguarda  la  gestione  delle
caratteristiche linguistiche dell’ambiente di vita del bambino e la sua conseguente
esposizione a due lingue diverse (L1 ed L2).
L’esposizione simultanea a due lingue fin dai primi mesi di vita è sempre stata vista
con  scetticismo  dai  professionisti  esperti  nello  sviluppo  del  linguaggio,  tale
atteggiamento deriva dalla credenza che l’accesso precoce ad una seconda lingua
(L2)  possa  interferire  con  l’acquisizione  della  lingua  primaria  (L1)  favorendo
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l’instaurarsi di un ritardo/disturbo del linguaggio. 
Studi recenti hanno dimostrato come le principali tappe di sviluppo linguistico dei
bambini  bilingue  normoacusici  siano  sovrapponibili  a  quelle  dei  coetanei
monolingue. Tuttavia alcuni fattori come la presenza di un vocabolario ridotto e di
uno sviluppo linguistico più lento potrebbero contribuire a sottolineare l’accezione
negativa  della  condizione  in  cui  si  trovano  i  bambini  bilingue.  Osservando  lo
sviluppo linguistico a lungo termine è possibile notare come le carenze linguistiche
si annullino nei primi anni di scuola elementare. 
Al contrario, se un bambino viene esposto fin da subito ad una sola delle due lingue,
la sua maggior competenza nella lingua scelta  ha un effetto temporaneo e non a
lungo termine. I bambini bilingue non hanno un rischio maggiore di sviluppare un
disturbo del linguaggio, l'incidenza del quale, in questo gruppo, non è superiore a
quella  dei  monolingue.  I  disturbi  linguistici  dei  bambini  non  sono  quindi
determinati dalla loro esposizione simultanea a due lingue ma sono intrinseci alla
loro competenza linguistica.
Numerosi  studi  condotti  dal  1962  ad  oggi  documentano  come  l’esposizione
simultanea a due lingue determina un effetto positivo per lo sviluppo di specifiche
funzioni  cognitive:  flessibilità  cognitiva  (ovvero  la  capacità  di  un  individuo  di
passare  da  un  compito  all'altro),  problem solving,  creatività,  controllo  inibitorio
(ovvero la capacità di inibire gli stimoli non rilevanti), velocità nella risoluzione di
conflitti  cognitivi,  capacità  di  anticipazione  (capacità  del  soggetto  di  prevedere
eventi futuri sulla base degli schemi di conoscenza disponibili) e  teoria della mente
(teoria  concernente  l’esistenza  dell’abilità  di  attribuzione  di  stati  mentali  alle
persone per spiegarne e prevederne il comportamento futuro).
Il vantaggio cognitivo del bilingue si manifesterebbe già in fase preverbale, Kovacs
e  Mehler  hanno  recentemente  dimostrato  come  già  a  7  mesi  di  vita  i  bambini
bilingue  mostrino  delle  migliori  capacità  anticipatorie  rispetto  ai  coetanei
monolingue.
Nonostante  la  presenza  dei  numerosi  studi  che  concorrono  a  considerare
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positivamente  una  precoce  esposizione  a  due  lingue,  molti  genitori  di  bambini
ipoacusici ricevono tutt’ora informazioni contrastanti circa l’uso quotidiano di L1
ed L2. Ad oggi sempre più professionisti consigliano alla famiglia l’uso di entrambe
le lingue considerando che la mancata acquisizione di L2 potrebbe porre il bambino
in una condizione a lungo termine di svantaggio sociale, culturale ed economico.
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3.2 L'intervento logopedico nei bambini bilingui 
Valutazione e counselling
La presa in carico del paziente bilingue si dimostra complessa già dalle prime fasi di
valutazione.  Come prima  cosa  è  necessario  stendere  una  completa  e  dettagliata
storia clinica del paziente che includa precise informazioni sullo sviluppo di ognuna
delle lingue a cui è esposto definendo così la sua competenza linguistica globale e la
loro  frequenza  d’uso.  La  valutazione  strutturata  delle  competenze  comunicativo
linguistiche è molto problematica,  nella maggior parte dei  casi  il  terapista potrà
avvalersi solo di osservazioni semi-strutturate distinguendo fra componenti verbali e
non verbali. Sono pochi i test di valutazione in commercio validati in più lingue
(Questionari Mac Arthur) e anche il loro uso risolve il problema solo in parte, essi si
limitano a valutare il  livello di apprendimento in quella specifica lingua ma non
esaminano la più globale competenza linguistica. 
Per  quanto  riguarda  il  counselling  logopedico  è  necessario  accertarsi  quanto  la
famiglia  abbia  realmente  compreso  e  condiviso  i  compiti  educativi  a  cui  dovrà
adempiere  nella  fase  successiva  all’attivazione  dell’impianto,  i  possibili  risultati
percettivo-comunicativo-linguistici  a  cui  si  potrà  arrivare  e  il  tipo  di  terapia  da
seguire comprendendo l’importanza e l’impegno che essa necessita sia da parte del
bambino che della famiglia stessa. 
Setting
Il  setting  terapeutico  deve  essere  culturalmente  adeguato  al  paziente.  A seguire
alcuni piccoli accorgimenti da adottare: accertarsi che il materiale con il quale si
lavora sia conosciuto e familiare al bambino (per esempio alcuni cibi e utensili da
cucina italiani  potrebbero essere  del  tutto  sconosciuti  a  bambini appartenenti  ad
altre culture); considerare che la rappresentazione grafica della figura umana è poco
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consona per i pazienti appartenenti a culture che scoraggiano la rappresentazione di
persone (evitare quindi di utilizzare immagini raffiguranti esseri umani); non usare
pupazzi  che  rappresentano  il  maiale  con  bambini  musulmani  o  ebrei, il  maiale
è considerato un animale impuro e i  genitori potrebbero non gradire che i figli lo
manipolino (Law et al 2000).
Interpreti e mediatori culturali
Secondo il Royal College of Speech and Language Therapists (RCSLT) è essenziale
che nelle sedute di logopedia sia coinvolto un interprete o un mediatore culturale
che conosca la lingua del paziente. E’ da considerare però che la presenza di queste
figure  necessita  di  un  duplice  training  sia  per  il  mediatore/interprete  che  per  il
terapista. I mediatori e gli interpreti per tradurre in modo ottimale dovranno avere
un   minimo  di  conoscenze  di  base  del  gergo  utilizzato  in  campo  medico  e  il
logopedista dovrà a sua volta essere addestrato su come lavorare con queste figure
professionali.  Sicuramente le sedute dovranno essere strutturate considerando dei
tempi superiori a quelli canonici. 
Indicazioni alla famiglia
Non ci  sono controindicazioni  all’uso  della  lingua  madre  all’interno  del  nucleo
familiare. I genitori con una scarsa competenza in L2 saranno in grado di fornire un
input  linguisticamente  ricco  al  bambino  solo  utilizzando  la  loro  lingua  madre,
l’unica  in  grado  di  garantire  che  il  messaggio  comunicativo  sia  effettivamente
espresso nel  suo pieno significato,  carico delle  giuste  sfumature  emotive.  E’ da
considerare inoltre che nonostante la buona competenza linguistica raggiunta dai
genitori stranieri dei bambini, numerosi studi dimostrano che i bilingue tardivi non
raggiungono una competenza equilibrata in entrambe le lingue  soprattutto per gli
aspetti  prosodici,  fonologici,  lessicali  e  semantici.  Impedendo  ai  genitori  di
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utilizzare la loro L1 si corre il rischio di condannare il bambino ad avere degli input
linguistici poveri sia da un punto di vista linguistico formale che concettuale. 
Al fine di evitare il fenomeno di erosione linguistica che coinvolge le lingue con
status minoritario, precludendo così al bambino di accedere ai vantaggi cognitivi
che l’essere bilingue comporta, può essere utile consigliare ai familiari di tornare
nei paesi d’origine per brevi periodi (per es. durante le vacanze estive) e là dove le
abilità percettive lo permettono,  di proporre al bambino programmi TV, filmati e
materiali audiovisivi nella lingua madre in modo da mantenerla attiva in un contesto
in cui prevale comunque la lingua del paese ospitante.
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3.3 Analisi della letteratura
La review della letteratura prodotta fino ad oggi riguardo l'evoluzione linguistica dei
bambini bilingui affetti da ipoacusia neurosensoriale grave o profonda, sottoposti
alla  procedura  di  impianto  cocleare,  rispetto  ai  coetanei  monolingui  evidenzia
risultati contrastanti: secondo alcuni Autori le prestazioni comunicativo-linguistiche
dei bambini bilingui, sottoposti alla procedura di impianto cocleare, sono del tutto
sovrapponibili  a  quelle  dei  controlli  monolingui,  secondo  altri  Autori  invece,  il
bilinguismo sembra rappresentare uno svantaggio per l'acquisizione del linguaggio. 
Outcomes valutati 
Sono stati valutati gli studi che riportano uno o più dei seguenti outcomes:
• Risultati linguistici e comunicativi di pazienti pediatrici bilingui sottoposti a
impianto cocleare
• Risultati linguistici e comunicativi di bambini bilingue impiantati rispetto ad
una controparte monolingue impiantata;
• Risultati linguistici e comunicativi di bambini bilingue impiantati rispetto ai
coetanei bilingui normoudenti
Criteri di esclusione 
Sono stati esclusi gli articoli che non presentavano le caratteristiche sopra elencate. 
Sono stati inoltre esclusi gli articoli pubblicati precedentemente al 2000. 
Studi 
Secondo lo studio retrospettivo condotto da Waltzman et al. (2003)39 presso la New
York University School of Medicine, su un campione di 18 bambini bilingui affetti
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da ipoacusia neurosensoriale (INS) congenita profonda e sottoposti alla procedura
di impianto cocleare con devices Nucleus®  22 o 24 in un range di età compreso tra
1,2 e 5,4 anni, sembra che la maggior parte di questi pazienti mostri uno sviluppo
delle  abilità  linguistiche  in  L1  equiparabili  a  quelle  dei  coetanei  normoacusici.
Inoltre  alcuni  di  questi  bambini  impiantati  sarebbero  in  grado  di  sviluppare
competenze linguistiche anche in L2. Tali Autori sostengono che la possibilità di
ottenere dei risultati brillanti nell'acquisizione linguistica di L1 ed L2 sia vincolata
ai risultati percettivi raggiunti nel periodo post-IC, al contesto linguistico nel quale
tali bambini sono inseriti, al tipo di intervento riabilitativo intrapreso e all'adeguato
inserimento scolastico. 
Successivamente, anche lo studio di McConkey Robbins et al. (2004)40, condotto su
un gruppo di 12 bambini con INS profonda congenita, di età compresa tra 20 mesi e
15 anni ed impiantati con devices Nucleus®  22 o 24 al di sotto dei 3 anni di vita, ha
evidenziato che i bambini che vivono in un ambiente bilingue presentano una buona
acquisizione linguistica che risulta sovrapponibile ai coetanei normoudenti bilingui.
La media standard dei punteggi ottenuti nella L1 era situata nel range medio dei
coetanei con udito normale. La competenza della L2 aveva mostrato un costante
miglioramento da 1 a 2 anni, riflettendo la quantità e l'intensità di esposizione del
bambino alla L2 e la prolungata esperienza con l'IC. 
I  risultati  di  questo  studio hanno mostrato  che i  bambini  avevano alti  livelli  di
competenza nella prima lingua e la competenza nella loro seconda lingua variava in
base  alla  durata  dell'esposizione  alla  lingua  nativa  in  seguito  all'attivazione
dell'impianto  I  bambini  che  mostravano  i  risultati  più  soddisfacenti  ai  test
somministrati,  erano stati  quelli che utilizzavano la seconda lingua sia in ambito
familiare che sociale. 
Gli stessi Autori concludono pertanto che i bambini sordi preverbali con IC possono
acquisire  più di  una lingua,  senza che  il  livello  di  conoscenza della  loro  prima
lingua  possa  interferire  negativamente  con l'acquisizione di  una  seconda lingua,
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sottolineando  però  che  per  promuovere  uno  sviluppo  comunicativo-linguistico
ottimale  occorra  effettuare precocemente la  diagnosi,  che i  genitori  abbiano una
buona competenza linguistica nella lingua di conversazione utilizzata con i propri
figli ed infine,  che i bambini sottoposti alla procedura di impianto cocleare siano
sottoposti a una riabilitazione logopedica intensiva. 
Thomas  et  al.(2008)41 dell'Università  del  Michigan  hanno  effettuato  uno  studio
retrospettivo su un campione di 12 coppie di bambini con INS profonda e sottoposti
a IC monolaterale al di sotto dei 6 anni di età, ognuna delle quali è costituita da un
caso (bilingue) ed un controllo (monolingue). I criteri di formazione delle coppie
sono stati i seguenti: età all'impianto cocleare, ambiente educativo, tipo di device
utilizzato. 
Oggetto dello studio è stato determinare se l'esposizione ad una L2 poteva influire
sull'abilità dei bambini con impianto cocleare di sviluppare un'adeguata competenza
nella L1. Ai 24 soggetti sono stati somministrati test per indagare sia le competenze
percettive che quelle linguistiche.
Dall'analisi dei risultati ottenuti dai due gruppi di pazienti nei diversi test emergono
differenze  non  significative  tra  il  gruppo  dei  bambini  monolingui  e  quello  dei
bambini bilingui. 
Secondo tali  Autori,  l'esposizione dei  bambini  impiantati  ad una seconda lingua
(L2)  nell'ambiente  domestico  non  ostacolerebbe  l'acquisizione  di  competenze
linguistiche ottimali in L1.
Anche  lo  studio  condotto  da  Dongsum Yim (2012)42 presso  la  EWHA Womans
University di Seoul, su un campione di 12 bambini bilingui affetti da INS profonda
e sottoposti alla procedura di IC entro i 38 mesi di vita, individua alcuni dei fattori
positivamente  implicati  nell'apprendimento linguistico dei  bambini  impiantati.  In
particolar modo, viene posto l'accento sulla correlazione tra l'aumento delle abilità
linguistiche  in  L2  e  l'età  del  bambino  impiantato,  ulteriore  avvaloramento
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dell'importanza della diagnosi e trattamento precoci; viene inoltre evidenziato che
un  miglioramento  nell'apprendimento  linguistico  della  lingua  nativa  avvenga
all'aumentare del tempo trascorso dalla procedura di impianto cocleare. Viene infine
confermato  il  ruolo  preponderante  della  competenza  linguistica  dei  genitori
nell'apprendimento linguistico del bambino impiantato.
Infine,  anche  il  più  recente  studio  retrospettivo  condotto  dagli  Autori  Bunta  e
Douglas (2013)43  su 40 bambini affetti da INS profonda, dei quali 20 bilingui e 20
monolingui (appaiati  in base all'età,  la durata di utilizzo del device ed il  tipo di
device  utilizzato),  sottoposti  alla  procedura  di  IC  al  di  sotto  dei  5  anni  di  età,
indicherebbe che l'apprendimento di  due lingue non ostacolerebbe le  prestazioni
linguistiche in L1 in presenza di un intervento riabilitativo efficace per entrambe le
lingue (L1 e L2).  Infatti,  in questo caso,  i  risultati  linguistici  in L1 ottenuti  dai
bambini bilingui impiantati  risulterebbero commisurati  a  quelli  dei  loro coetanei
monolingui ipoacusici sottoposti a IC. Prestando supporto riabilitativo in entrambe
le lingue si migliorerebbe inoltre la comunicazione del bambino impiantato bilingue
nei  diversi  contesti  linguistici,  si  renderebbero  più  solidi  i  legami  intrafamiliari
riducendo  lo  stress  dei  genitori  e   la  possibilità  che  essi  sviluppino  uno  stato
depressivo legato agli scarsi progressi linguistici del proprio figlio ipoacusico. 
A fronte di questa visione ottimistica non mancano però posizioni contrastanti. 
Lo  studio  retrospettivo  tedesco  condotto  da  Teschendorf  et  al.  (2011)44
dell'Università di Essen su una popolazione di 93 bambini affetti da INS profonda
(52  bilingui  e  41  monolingui)  giunge  ad  una  conclusione  ben  diversa  dalle
precedenti.  Scopo  dello  studio  era  verificare  se  l'esposizione  ad  una  L2  nelle
famiglie  bilingui  potesse  influenzare  le  competenze  nella  L1  dopo  l'attivazione
dell'impianto cocleare. 
Secondo tali autori infatti, la maggior parte dei bambini che crescono in ambiente
bilingue  hanno  delle  performance  linguistiche  peggiori  rispetto  ai  pazienti
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monolingui. Nello studio si afferma che anche i bambini bilingui impiantati possono
raggiungere  degli  ottimi  risultati  nell'acquisizione  di  una  seconda  lingua,
sottolineando però che ciò rappresenta più un'eccezione che una regola. 
Secondo  tali  Autori  alcuni  fattori  (in  parte  già  posti  in  evidenza  dagli  studi
precedenti)  come  le  competenze  linguistiche  dei  genitori  nella  lingua  del  paese
ospitante,  l'integrazione  sociale  della  famiglia  di  appartenenza  e  l'adesione  al
programma  riabilitativo  influenzerebbero  l'acquisizione  linguistica  dei  bambini
bilingui impiantati. 
Successivamente anche lo studio italiano condotto  da Nassif et al. (2012)45   degli
Spedali Civili  di Brescia su un campione di 25  bambini bilingue affetti  da INSI
grave o profonda e sottoposti  alla  procedura  di  impianto cocleare,  rileva che le
prestazioni linguistiche dei bambini bilingui impiantati risultano essere nettamente
inferiori a quelle dei coetanei provenienti da un ambiente monolingue. La principale
spiegazione risiede nella scarsa abilità in famiglia nell'uso della lingua italiana che
porta all'acquisizione di una capacità espressiva limitata sia lessicale che sintattica.
In generale, i bambini bilingui producono un linguaggio italiano del tutto simile a
quello dei genitori, con evidenti limiti espressivi. 
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Tabella 5. Tabulazione degli studi presenti in Letteratura presi in esame
Autori Titolo Rivista/Anno Risultati valutati Conclusioni/ opinioni degli Autori
Nucleus® 24
Dimensione del campione e altri dati 
dei metodi
Tipo di 
Impianto
Waltzman et al. Second oral language capabilities in children with cochlear implants
Otology & 
Neurotology/ 2003
18 bambini bilingue impiantati tra 1,2 e 
5,4 anni
Nucleus®  22 
o 24
Sviluppo linguistico in relazione all'età in 
L2 mantenendo adeguate competenze 
linguistiche in L1. 
Test utilizzati: GASP, Kindergarten test, 
RDLS,  OWLS, SOLOM, Common 
phrases test, Consonant – Vowel – 
Consonant Test, Bamford- Kowal – 
Bench Test
Lo sviluppo di altre lingue orali, oltre alla lingua madre del bambino, 
sembra non pregiudicare l'abilità di comunicazione in L1, 
indipendentemente dall'impianto cocleare
 McConkey Robbins et al. Bilingual oral language proficiency in children with cochlear implants
Archives 
Otolaryngology 
Head & Neck 
Surgery/ 2004
12 bambini bilingue impiantati entro i 3 
anni di età
Nucleus®  22 
o 24 
Variabili legate all'esposizione di bambini 
con impianto cocleare a una L2 mentre la 
L1 non era ancora ben consolidata.
Test utilizzati: RDLS, OWLS, SOLOM
I bambini che vivono in un ambiente bilingue presentano una 
buona acquisizione linguistica (in più di una lingua) che risulta 
sovrapponibile ai coetanei udenti bilingui.
Thomas et al. Children with cochlear implants who live in monolingual and bilingual homes
Otology & 
Neurotology/ 2008
24 bambini impiantati entro i 6 anni di 
età:
1° gruppo: 12 bambini bilingui
2° gruppo: 12 bambini monolingui
Abilità percettive e linguistiche in L1 di 
bambini con impianto cocleare esposti 
ad una L2.
Test utilizzati: PPVT,
Mac Arthur- Bates test, Words and 
Gestures, OWLS, SOLOM, IT-MAIS
A distanza di 24 mesi non vi è alcuna differenza significativa tra 
bambini esposti a due lingue rispetto ai punteggi ottenuti dai 
bambini che vivono in un contesto monolingue
Teschendorf et al. Speech Development After Cochlear Implantation in Children from Bilingual Homes
Otology & 
Neurotology/ 2011
93 bambini impiantati prima dei 6anni:
1° gruppo: 52 bambini bilingui
2° gruppo: 41 bambini monolingui
non 
specificato
Influenza di una seconda lingua sulle 
competenze linguistiche in L1.
Test utilizzati:
Ainzer Speech Perception test, Gottinger 
Test,Schmid-Giovanni Test, Pollack 
Test, SOLOM
I bambini cresciuti in ambiente bilingue hanno eseguito 
performance peggiori in tutti i test rispetto ai bambini monolingui.
Alcuni bambini raggiungono un elevato livello di abilità in L1, 
sviluppando anche una buona competenza in L2.
Yim Spanish and English language performance in bilingual children with cochlear implants
Otology & 
Neurotology/ 2012
12 bambini bilingui sottoposti alla 
procedura di IC entro i 38 mesi di vita
Non 
specificato
Competenze verbali e non verbali dei 
bambini bilingui sottoposti alla 
procedura di IC.
Test utilizzati: PLSIV, PPVT-IV, TVIP, 
EOWPVT, GFTA-2
Gli score in L1 e per tutti i livelli linguistici dei bambini 
incrementavano con l'età, in accordo con le performance raggiunte 
da bambini bilingui normoudenti. Secondo l'autore le performance 
uditive migliorano con la durata di uso dell'impianto cocleare.
Nassif et al. Problematiche dell'impianto cocleare in bambini sordi bilingue
Frontiera 
ORL/2012
25 bambini bilingui sottoposti alla 
procedura di impianto cocleare entro i 4 
anni di età
Non 
specificato
Performance linguistiche dei bambini 
bilingui impiantati rispetto ai coetanei 
monolingui.
Test utilizzati:
TAU, MAIS, MUSS, LIPr, MacArthur 
Test
 I bambini bilingue con IC hanno presentato dei risultati inferiori 
rispetto alla popolazione infantile di ipoacusici monolinguae; la loro 
abilitazione richiede maggiore impegno e coordinazione da parte 
dell’équipe riabilitativa, e deve necessariamente coinvolge le 
agenzie sociali territoriali. Un follow-up a lungo termine è 
comunque raccomandato perché per molti bambini i risultati più 
significativi sono comparsi 18 mesi dopo l’attivazione dell’I.C.
Bunta, Douglas
The effects of dual-language support on the 
language skills of bilingual children with hearing 
loss who use listening devices relative to their 
monolingual peers
Language, speech, 
and hearing 
services in school/ 
2013
40 bambini impiantati al di sotto dei 5 
anni di età:
1° gruppo: 20 bambini bilingui
2° gruppo: 20 bambini monolingui
Non 
specificato
Effetti dell'esposizione di bambini con 
impianto  cocleare o protesi acustiche a 
due diverse lingue. 
Comparazione delle abilità linguistiche in 
L1 dei bambini bilingui con quelle dei 
coetanei impiantati monolingui.
Test utilizzati: PLS-4
I risultati ottenuti nei test somministrati indicano che i bambini 
bilingui sono in grado di sviluppare competenze linguistiche in L2  
senza ostacolare le performance in L1 a patto che siano supportati 
con un protocollo di riabilitazione linguistica sia in L1 che in L2. 
Inoltre l'esposizione ad entrambe le lingue dei bambini impiantati 
può avere molteplici risvolti positivi
Obiettivi dello studio
L'obiettivo del seguente studio sperimentale è capire, attraverso l'analisi dei dati
raccolti,  se l'acquisizione del linguaggio nei bambini sottoposti alla procedura di
impianto cocleare sia migliore nella popolazione monolingue o bilingue esaminata
e, nel caso di significative differenze tra i due gruppi, comprendere quali possano
essere i fattori causali delle disparità riscontrate.
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Materiale e Metodi
Pazienti
Presso il Centro Impianti Cocleari dell'Università di Pisa diretto dal Prof. Stefano
Berrettini,  nel  periodo  di  attività  dal  1998  al  2014,  sono  stati  sottoposti  alla
procedura di impianto cocleare 295 pazienti. Di questi, il 43,4 % ovvero 128 sono
soggetti in età infantile, di cui 34 (il 26,5% del totale dei pazienti pediatrici) sono
inseriti  in  un contesto familiare  bilingue nel  quale  sono esposti  ad una seconda
lingua a vari livelli di intensità.
In questo studio retrospettivo si  mettono a confronto le  performance percettivo-
linguistiche di 14 coppie di pazienti pediatrici affetti da ipoacusia neurosensoriale
profonda  bilaterale,  caratterizzati  da  una  storia  clinica  simile  e  sottoposti  alla
procedura di impianto cocleare. Ciascuna coppia è costituita da un caso-controllo,
ovvero da  un bambino nato da almeno un genitore straniero in Italia o all'estero
(bilingue) e da un bambino nato da genitori italiani in Italia (monolingue) per un
totale di 27 pazienti complessivi (P.G. è risultata idonea e dunque utilizzata come
caso-controllo in due diverse coppie).
La scelta di accoppiare ogni caso (bambino bilingue) con un controllo (bambino
monolingue), condivisa da altri Autori che hanno eseguito studi in merito ai risultati
percettivo-linguistici  di  pazienti  pediatrici  sottoposti  alla  procedura  di  impianto
cocleare  (Thomas  et  al.  (2008)41  ;  Bunta  e  Douglas  (2013)43)  è  finalizzata  a
minimizzare il grado di variabilità tra i due diversi gruppi di pazienti analizzati e
comparati, rendendo così il campione di studio il più omogeneo possibile. 
I  criteri  di  abbinamento  delle  coppie  bilingue-monolingue  sono  stati:  età  alla
diagnosi del deficit uditivo, età alla prima protesizzazione, età all'impianto cocleare
(Tabella 6).
Abbiamo escluso 20 dei 34 bambini bilingui impiantati dal 1998 ad oggi, 11 dei
quali a causa di disabilità associate e 9 dei quali perché non si presentano alle visite
di controllo e non sono perciò valutabili.
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I pazienti esaminati sono stati impiantati ad un'età media di 26,1 ± 12,2 mesi in un
range  compreso  tra  11  e  53  mesi.  Ad  eccezione  di  2  pazienti  che  sono  stati
impiantati bilateralmente (T.F. e B.A.), gli altri hanno un IC monolaterale.
Nella  tabella  7  vengono  illustrate  le  caratteristiche  demografiche  dei  pazienti
esaminati.
Come possiamo vedere, nello studio sono stati  inclusi  14 maschi,  di  cui 7 sono
inseriti  in  contesti  monolingui  e  7  sono  inseriti  in  un  contesto  bilingue  e,  13
femmine, di cui 6 monolingui e 7 bilingui. 
Le lingue native dei bambini bilingui esaminati, in ordine di frequenza sono: arabo
(3), cinese (2), albanese (2) ,rumeno (2), bengalese (2), spagnolo (1), portoghese (1)
e russo (1).
A differenza dei genitori dei pazienti bilingui, per i quali viene considerata L1 la
lingua nativa ed L2 la lingua del paese ospitante, per i figli, nella maggior parte dei
casi, viene identificata come L1 la lingua del paese ospitante, in quanto rappresenta
la lingua alla quale sono generalmente maggiormente esposti tali bambini, mentre la
lingua nativa viene considerata come L2.
Da un punto di vista eziologico in entrambi i gruppi prevalgono le cause ereditarie
(mutazione della Connessina 26) e le cause idiopatiche.
14 bambini portano il modello di impianto cocleare CI24RE Contour Advance e 13
il modello CI512. 
In tabella 7 sono infine riportati  i  valori  di  PTA (Pure Tone Average) ovvero la
media della soglia uditiva alle frequenze di 500, 1000 e 2000 Hz, misurati in campo
libero (CL) sia prima dell'impianto cocleare con/senza le protesi acustiche, sia dopo
l'impianto cocleare, sia per i pazienti bilingui che monolingui.
La PTA media pre-IC senza protesi in CL è 97,8 ± 3,6 dB HTL. La PTA media in
CL con le protesi acustiche pre-IC è 71,5 ± 18,8 dB HTL mentre la PTA media post-
IC è 31,1 ± 8,5 dB HTL.
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 Tabella 6. Caratteristiche di abbinamento delle coppie bilingue - monolingue
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Coppie
bilingue monolingue
1 (M.A.C. - P.M.) 3 5 13 3 8 13
2 (O.M.M. - M.T.) 17 17 22 17 18 22
3 (K.N. - C.M.) 17 29 36 17 30 36
4 (G.R. - P.G.) 3 4 20 5 6 20
5 (G.T. - P.A.) 3 4 48 44 45 48
6 (J.S. - P.G.) 6 7 20 5 6 20
7 (L.R. - P.F.) 20 21 26 3 19 24
8 (T.A.M.J. -T.F.) 3 4 11 3 4 11
9 (G.E. - B.A.) 11 12 18 10 11 18
10 (T.L. - M.L.) 4 5 16 3 4 17
11 (C.J. - D.R.L.) 4 4 27 4 12 26
12 (M.Z. - M.M.) 6 10 21 21 22 23
13 (J.L. - D.L.) 24 29 43 37 38 41
14 (Z.Y. - M.A.) 47 48 52 47 48 52
* le età sono espresse in mesi
età alla 
diagnosi
età alla prima 
protesizzazione
età all'impianto 
cocleare
età alla 
diagnosi
età alla prima 
protesizzazione
età all'impianto 
cocleare
Tabella 7. Caratteristiche demografiche dei pazienti bilingui e monolingui
Coppie
bilingue monolingue
sesso eziologia modello IC sesso eziologia modello IC
1 (M.A.C. - P.M.) femmina prematurità portoghese >100 55 30 maschio prematurità >100 96 30
2 (O.M.M. - M.T.) maschio mutazione Cx26 bengalese >100 98 37 CI512 maschio mutazione Cx26 90 82 28 CI512
3 (K.N. - C.M.) femmina AVL bengalese >100 46 28 CI512 femmina iatrogena, post CT 95 56 38 CI512
4 (G.R. - P.G.) maschio mutazione Cx26 albanese >100 78 20 femmina mutazione Cx26 >100 63 17
5 (G.T. - P.A.) maschio mutazione Cx26 albanese 93 79 23 CI512 femmina sconosciuta >100 45 22 CI512
6 (J.S. - P.G.) maschio mutazione Cx26 arabo >100 82 20 femmina mutazione Cx26 >100 63 17
7 (L.R. - P.F.) femmina sconosciuta rumeno 98 87 33 CI512 femmina sconosciuta 90 55 33
8 (T.A.M.J. - T.F.) femmina sconosciuta rumeno >100 82 47 maschio mutazione Cx26 95 85 35 CI512
9 (G.E. - B.A.) femmina sconosciuta russo >100 90 23 maschio sconosciuta 90 55 45 CI512
10 (T.L. - M.L.) maschio sconosciuta cinese 100 82 33 CI512 maschio mutazione Cx26 95 52 37 CI512
11 (C.J. - D.R.L.) maschio CMV spagnolo >100 95 33 maschio prematurità 100 83 33 CI512
12 (M.Z.- M.M.) femmina sconosciuta arabo >100 47 35 femmina mutazione Cx26 100 65 22
13 (J.L. - D.L.) femmina sconosciuta cinese >100 >100 45 maschio sconosciuta >100 40 30
14 (Z.Y. - M.A.) maschio sconosciuta arabo >100 96 47 femmina mutazione Cx26 93 45 30 CI512
lingua 
nativa
PTA pre IC 
senza 
protesi 
acustiche in 
CL
PTA pre IC 
con protesi 
acustiche in 
CL
PTA post IC 
in CL
PTA pre IC 
senza 
protesi 
acustiche in 
CL
PTA pre IC 
con protesi 
acustiche in 
CL
PTA post IC 
in CL
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
CI24RE Contour 
Advance
Metodi
Test utilizzati
Una volta  individuate  le  coppie  di  pazienti,  tutti  i  bambini  hanno  ricevuto  una
valutazione linguistica  e percettiva  strutturata  (dove possibile)  per  rilevare  quali
siano ad oggi le loro performance in questi ambiti.
Inoltre, i genitori dei bambini appartenenti al gruppo bilingue, sono stati intervistati
con il “Questionario guidato per i genitori dei Pazienti Bilingui”, messo a punto
dall'équipe  del  Centro  Impianti  Cocleari  di  Pisa,  al  fine  di  ottenere  ulteriori
informazioni riguardo l'ambiente linguistico e socioculturale al quale il bambino è
esposto.
Tale  questionario,  la  cui versione completa  è fruibile  in  Appendice  1,  indaga le
seguenti aree: istruzione, occupazione, competenza linguistica in italiano, tipologia
di comunicazione utilizzata nelle relazioni intra-familiari, accesso ai servizi socio-
assistenziali e progetto migratorio. Le domande salienti del questionario e le relative
risposte sono riportate nella Tabella 8.
La valutazione del linguaggio è stata eseguita per mezzo di test scelti in base all'età
del bambino e all'area indagata.
Per  quanto riguarda la  comprensione lessicale,  abbiamo utilizzato il  TFL o Test
fono-lessicale  (Vicari  et  al.,  2007)46, il  TPL o  Test  di  primo  linguaggio  (Axia,
1995)47 e il PPVT o Peabody Picture Vocabulary Test (Dunn et al., 2000)48.
La  produzione  lessicale  è  stata  valutata  tramite  il  TFL,  il  TPL  e  il  test  di
denominazione  delle  figure  messo  a  punto  dall'INPEE ovvero dall'Istituto di
Neuropsichiatria e Psicopedagogia dell'Età Evolutiva (Brizzolara et al., 2006). 
La  comprensione  morfosintattica  è  stata  esaminata  tramite  il  TCGB  o  Test  di
Comprensione Grammaticale per Bambini (Chilosi e Cipriani, 2006)49 e il  Test di
Miller modificato (test di comprensione verbale precoce). 
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Per  la  valutazione  delle  abilità  percettive  abbiamo  utilizzato  il  PCVRAR  o
Protocollo  Comune di  Valutazione  in  Audiologia  Riabilitativa  (AA.VV.,  1997)50;
dove ciò non è stato possibile sono state somministrate delle liste di parole bisillabe
ed onomatopee messe a punto dal terapista in base al patrimonio linguistico del
bambino. 
Nei casi più compromessi siamo ricorsi alla Valigetta AMBO ed al Ling Sound Test
(Ling, 2002)51 per la rilevazione dell'abilità di detezione della voce e degli strumenti
del bambino.
Infine abbiamo utilizzato la Student Oral Language Observation Matrix o SOLOM
(Montebello,  1978)52,  una  scala  di  valutazione  utilizzata  per  determinare  la
competenza  linguistica  di  un  soggetto  che  si  basa  sull'osservazione  dell'uso  del
linguaggio da parte del soggetto medesimo.
La scala SOLOM prevede che venga assegnato un punteggio numerico (da 1 a 5) a
5 diversi domini del linguaggio: comprensione, fluenza, vocabolario, pronuncia e
grammatica. Tali valori numerici vengono poi sommati a dare un punteggio totale
che viene utilizzato per collocare il bambino in una delle 4 categorie di competenza
linguistica:
• fase 1: produzione/ produzione precoce (punteggio totale tra 5 e 11)
• fase 2: emergenza delle prime parole (punteggio totale tra 12 e 18)
• fase 3: fluenza intermedia (punteggio totale tra 19 e 24)
• fase 4: fluenza avanzata (punteggio totale 25)
In questo studio, la SOLOM è stata completata due volte per ogni bambino bilingue
ed una volta per ogni bambino monolingue (Tabella 9). 
Per  il  bambino  bilingue,  i  punteggi  della  scala  SOLOM  in  riferimento  alla
competenza in lingua italiana (L1) sono stati assegnati dall'esaminatore; i punteggi
in merito alla competenza linguistica nella lingua nativa (L2) sono stati assegnati
dai  genitori  o   dall'esaminatore  in presenza di  un interprete  culturale  (laddove i
genitori non comprendessero l'italiano). 
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Analisi statistica
I  dati  ottenuti  sono elaborati  utilizzando il  software GraphPad Prism (GraphPad
Software Ink.; La Jolla, CA, USA). 
Ai  fini  di  comparare  le  medie  dei  risultati  ottenuti  dai  due  gruppi  di  pazienti,
bilingui e monolingui,  è stato utilizzato il  T-test o Test di  Student per campioni
indipendenti. I valori sono considerati statisticamente significativi per p <  0,05.
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Tabella 8. Questionario guidato per i genitori dei bambini bilingui del Centro Impianti Cocleari di Pisa.
Madre Padre Comune
G.R. 10 anni casalinga buono italiano albanese 17 anni operaio ottimo italiano albanese alto
J.S. 8 anni casalinga buono 13 anni operaio discreto italiano/ arabo alto
L.R. 6 anni laurea casalinga discreto italiano 7 anni operaio discreto italiano medio
G.T. 10anni casalinga buono italiano albanese 17 anni operaio ottimo italiano albanese alto
O.M.M. 5 anni casalinga sufficiente 14 anni disoccupato buono italiano alto
T.A.M.J. 13 anni operaia discreto italiano 14 anni operaio ottimo italiano medio
G.E. 15 anni operaia ottimo italiano il padre italiano non è presente nella vita del pz basso
T.L. 7 anni operaia insufficiente cinese cinese 11 anni operaio sufficiente cinese cinese alto
C.J. 10 anni laurea casalinga discreto spagnolo ottimo alto
Z.M. 6 anni casalinga sufficiente arabo 15 anni operaio sufficiente arabo alto
M.A.C. 12 anni casalinga discreto italiano italiano carrozziere ottimo italiano italiano alto
Z.Y. 3 anni casalinga buono 14 anni autista ottimo italiano/ arabo medio
L.J. 10 anni casalinga sufficiente 14 anni operaio insufficiente cinese cinese alto
K.N. 15 anni casalinga buono bengalese 19 anni commerciante discreto bengalese alto
Questionario 
genitori dei 
bambini 
bilingue
Da 
quanti 
anni 
vive in 
Italia?
Qual è il 
suo livello 
di 
istruzione?
Qual è la 
sua 
occupazion
e?
Il suo livello 
di italiano è? 
In che 
lingua parla 
quando si 
rivolge a 
suo figlio?
In che 
lingua parla 
quando si 
rivolge agli 
altri membri 
della 
famiglia?
Da 
quanti 
anni 
vive in 
Italia?
Qual è il 
suo livello 
di 
istruzione?
Qual è la sua 
occupazione?
Il suo livello 
di italiano 
è?
In che 
lingua 
parla 
quando si 
rivolge a 
suo figlio?
In che lingua 
parla 
quando si 
rivolge agli 
altri membri 
della 
famiglia?
A quali servizi socio-
assistenziali ha accesso 
vostro figlio? 
Quale 
valore 
attribuite 
alla vostra 
lingua di 
origine?
Qual è il 
progetto 
migratorio 
della 
famiglia?
scuola 
media 
inferiore
scuola 
media 
inferiore
scuola materna con sostegno, 
logopedia 3 vv/settimana
non 
definito
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
arabo
italiano/ 
arabo
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
arabo
scuola elementare con 
sostegno, logopedia 2 vv/ 
settimana
non 
definito
rumeno/ 
italiano
scuola 
media 
inferiore
rumeno/ 
italiano
scuola materna con sostegno, 
logopedia 3 vv/settimana
non 
definito
scuola 
media 
inferiore
scuola 
media 
inferiore
scuola elementare con 
sostegno, logopedia 2 vv/ 
settimana
non 
definito
scuola 
media 
inferiore
bengalese/ 
italiano
bengalese/ 
italiano
scuola 
media 
superiore
bengalese/ 
italiano
scuola materna con sostegno, 
logopedia 2 vv/settimana
restare in 
Italia
scuola 
media 
superiore
rumeno/ 
italiano
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
rumeno
asilo, logopedia 2 
vv/settimana
non 
definito
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
russo
scuola elementare con 
sostegno, logopedia 2 vv/ 
settimana
restare in 
Italia
scuola 
elementare
scuola 
elementare
scuola materna con sostegno, 
logopedia 1 vv/settimana
restare in 
Italia
italiano/ 
spagnolo
da 
sempre
scuola 
media 
superiore
libero 
professionista
italiano/ 
spagnolo
italiano/ 
spagnolo
scuola materna con sostegno, 
logopedia 2-3 vv/settimana
restare in 
Italia
scuola 
media 
inferiore
arabo/ 
italiano
scuola 
media 
inferiore
arabo/ 
italiano
scuola elementare con 
sostegno, logopedia 2 vv/ 
settimana
non 
definito
scuola 
media 
inferiore
da 
sempre
scuola 
media 
inferiore
scuola materna con sostegno, 
logopedia 3-4 vv/settimana
restare in 
Italia
scuola 
elementare
italiano/ 
arabo
italiano/ 
arabo
scuola 
elementare
italiano/ 
arabo
asilo, logopedia 2 
vv/settimana
restare in 
Italia
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
cinese
italiano/ 
cinese
scuola 
media 
inferiore
scuola elementare con 
sostegno, logopedia 2 vv/ 
settimana
tornare in 
Cina
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
bengalese
scuola 
media 
superiore
italiano/ 
bengalese
scuola materna con sostegno, 
logopedia 2 vv/settimane
restare in 
Italia
 Tabella 9. SOLOM dei bambini bilingui e monolingui 
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Bilingue lingua comprensione fluenza vocabolario pronuncia grammatica punteggio totale
Monolingue
G.R. italiano 4 4 5 4 4 21albanese 2 1 2 1 1 7
P.G. italiano 5 5 5 5 5 25
G.T. italiano 4 4 5 4 4 21albanese 2 1 2 1 1 7
P.A. italiano 3 2 2 2 2 11
J.S. italiano 3 2 4 4 3 16arabo 3 2 3 3 3 14
P.G. italiano 5 5 5 5 5 25
L.R. italiano 4 2 2 3 2 13rumeno 1 1 1 1 1 5
P.F. italiano 5 5 5 5 5 25
  O.M.M. italiano 2 1 1 2 1 7bengalese 2 1 1 1 1 6
M.T. italiano 5 5 5 5 5 25
G.E. italiano 3 2 2 3 2 12russo 1 1 1 1 1 5
B.A. italiano 5 5 5 5 5 25
T.L. italiano 2 2 2 4 2 12cinese 3 3 3 3 2 14
M.L. italiano 3 3 3 3 3 15
C.J. italiano 4 3 4 3 3 20spagnolo 2 2 2 3 2 11
D.R.L. italiano 4 4 4 4 4 20
Z.M. italiano 3 3 3 4 3 16arabo 1 1 1 1 1 5
M.M. italiano 5 5 5 5 5 25
M.A.C. italiano 4 3 3 3 3 16arabo 1 1 1 1 1 5
P.M. italiano 4 4 4 3 3 18
TA.M.J. italiano 3 2 2 2 2 11rumeno 1 1 1 1 1 5
T.F. italiano 1 2 2 3 1 9
Z.Y. italiano 1 1 1 1 1 5arabo 1 1 1 1 1 5
M.A. italiano 3 3 3 3 3 15
L.J. italiano 3 2 4 3 2 14cinese 3 2 4 4 2 15
D.L. italiano 4 3 4 3 4 18
Risultati
È stato possibile somministrare i test strutturati per la valutazione del linguaggio ad
un  campione  di  9  delle  14  coppie  bilingue-monolingue  che  costituiscono  la
popolazione presa in esame.
Considerate  le  scarse  competenze  linguistiche  dei  bambini  esaminati  e  la
conseguente difficoltà  nel  reperire  dati  normativi  significativi  in riferimento alla
loro età anagrafica (la maggior parte dei risultati ai test strutturati si collocano al di
sotto del 10° percentile per età anagrafica),  abbiamo testato le loro performance
facendo riferimento alla loro età uditiva.
I  risultati  ottenuti  nelle tre diverse aree del  linguaggio indagate – comprensione
lessicale,  produzione  lessicale  e  comprensione  morfosintattica  –  dalle  coppie  di
pazienti testati, sono rappresentati graficamente nelle Figure 4, 5 e 6.
Figura 4. Comprensione lessicale delle coppie bilingue-monolingue
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Figura 5. Produzione lessicale delle coppie bilingue-monolingue
Figura 6. Comprensione morfosintattica delle coppie bilingue-monolingue
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Il  grafico riassuntivo della Figura 7 è stato elaborato confrontando la media dei
punteggi espressi in percentili ottenuti dal gruppo dei pazienti bilingui e dal gruppo
dei pazienti monolingui nei test strutturati eseguiti.
Figura  7. Confronto  dei  risultati  ottenuti  dai  gruppi  dei  pazienti  bilingui  e
monolingui nelle diverse aree del linguaggio esaminate.
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Risultati dei test strutturati
Comprensione lessicale
Per quanto riguarda la comprensione lessicale, come possiamo vedere dal grafico di
Figura  7,  i  soggetti  bilingui totalizzano  un  punteggio  medio  di  16,72°  ± 15,1°
mentre i monolingui hanno un punteggio medio di 11,72° ± 8,8° (p = 0,46).
Se analizziamo il grafico di Figura 4 che mostra i risultati ottenuti nei test utilizzati
per esaminare la comprensione lessicale delle singole coppie messe a confronto,
possiamo  vedere  che  in  2  casi,  il  caso  ed  il  controllo  della  coppia  esaminata
eseguono delle performance sovrapponibili, in 4 casi notiamo che il caso (bilingue)
totalizza dei risultati migliori rispetto al controllo (monolingue) mentre in 3 coppie,
il  controllo  monolingue  ha  delle  prestazioni  migliori  rispetto  alla  controparte
bilingue.
Produzione lessicale
Per quanto concerne la produzione lessicale, dal grafico di Figura 7 possiamo notare
che i soggetti bilingui raggiungono un punteggio medio di 10,2°  ± 8,7° mentre  la
controparte monolingue  di 22,8° ± 24,8° (p = 0,18).
Osservando  il grafico  di  Figura  5 che  confronta  i  risultati  dei  test  eseguiti  per
saggiare la produzione lessicale dei casi-controllo delle singole coppie,   vediamo
che in 5 coppie su 9 esaminate si ha un sostanziale pareggio, mentre in 4 casi le
prestazioni  dei  soggetti  monolingui  risultano  superare  quelle  della  controparte
bilingue.
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Comprensione morfosintattica
Per  la  comprensione  morfosintattica infine,  i  bambini  bilingui totalizzano un
punteggio medio di 14,1°± 18° mentre i monolingui 39,2° ± 40,4° (p = 0,1). 
Il  grafico  di  Figura  6,  che  analizza  i  risultati  raffrontati  ottenuti  dai  casi  e  dai
controlli  delle singole coppie, mostra  che in una caso le prestazioni dei  membri
della coppia sono le stesse, in quattro coppie su 9esaminate i bilingui totalizzano un
punteggio minore dei monolingue e in 3 casi accade l'opposto.
Risultati percettivi
Il test PCVRAR (Protocollo Comune di Valutazione in Audiologia Riabilitativa) per
misurare le abilità percettive  dei pazienti impiantati  ha dato i seguenti risultati: i
bambini  bilingui hanno totalizzato in quiete (Pq) un punteggio medio di 97,8% ±
4,4%, mentre i  bambini  monolingui hanno totalizzano un punteggio in quiete di
95,5% ± 5,2% (p = 0,3); il punteggio medio delle abilità percettive nel rumore (Pr)
dei bambini bilingui è 83,3% ± 12,2% mentre per i bambini monolingui è di 87,8%
± 12% (p = 0,4). La rappresentazione grafica di tali risultati è presentata in figura 8.
Figura  8. Abilità  percettive  dei  bambini  bilingui e  monolingui in  quiete  e  nel
rumore.
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Risultati della valutazione strutturata del linguaggio
La  valutazione  strutturata  del  linguaggio  è  stata  effettuata,  come  già  detto,  con
l'ausilio della scala SOLOM (Student Oral Language Observation Matrix). 
Confrontando  il  punteggio  totale  dei  singoli  pazienti  bilingui (in  L1  e  L2)  e
monolingui riportati  nella  Tabella  9  con  le quattro  categorie  di  competenza
linguistica previste dalla scala SOLOM (punteggio totale tra 5 e 11 = prima fase o
fase  di  produzione  precoce;  punteggio  tra  12  e  18  =  seconda  fase  o  fase  di
emergenza delle prime parole; punteggio tra 19 e 24 = terza fase o fase di fluenza
intermedia; 25 punti = quarta fase o fase di fluenza avanzata), possiamo constatare
che i bambini bilingui in L1 (ovvero in italiano) sono così ripartiti: 4 bambini in
fase 1, 6 bambini in fase 2, 3 bambini in fase 3, nessun bambino in fase 4.
Per quanto riguarda i bambini bilingui in L2 (lingua nativa) sono distribuiti come
segue: 10 bambini in fase 1, 3 bambini in fase 2, nessun bambino in fase 3 o 4. 
I bambini monolingui invece sono così distribuiti: 2 in fase 1, 4 in fase 2, 1 in fase 3
e 6 in fase 4. 
In Figura 9 è rappresentata l'elaborazione grafica del punteggio medio totalizzato
dai pazienti bilingui in L1 (italiano) e L2 (lingua nativa) e dai pazienti monolingui
nelle 5 aree valutate: comprensione, fluenza, vocabolario, pronuncia e grammatica. 
In  Figura  10  viene  illustrato  e  confrontato  il  punteggio  medio  complessivo
(punteggio  nella  comprensione  +  punteggio  nella  fluenza  +  punteggio  nel
vocabolario + punteggio nella pronuncia + punteggio nella grammatica) dei pazienti
bilingui in L1 e L2 e quello dei pazienti monolingui.
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Figura 9. Punteggio medio nelle5 aree del linguaggio totalizzato dal campione di
studio dai pazienti bilingui in L1 (italiano) e L2 e dai pazienti monolingui
Figura  10. Rappresentazione  grafica  della  media  dei  punteggi  complessivi
totalizzati con la SOLOM dai pazienti bilingui (L1 o italiano e L2) e dei pazienti
monolingui
109
Dal  grafico  riportato  in  Figura  9  risulta  che  il  punteggio  medio  totalizzato  dai
bambini bilingue nelle 5 diverse aree del linguaggio saggiate per L1 (italiano) è di
2,5 ± 0,3, per L2 (lingua nativa) è di 1,02 ± 0,3 mentre la controparte monolingue
totalizza mediamente un punteggio di 3,9 ± 0,08 (p < 0,0001).
Osservando infine il grafico di Figura 10 possiamo vedere che il punteggio medio
complessivo totalizzato con la scala di valutazione SOLOM in L1 (o italiano) dai
pazienti bilingui è di 14,1/25 ± 4,9 mentre quello in L2 è di 8/25 ± 3,9; il punteggio
complessivo medio dei pazienti monolingui è di 19,7/25 ± 5,8 (p < 0,0001).
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Risultati dei questionari somministrati ai genitori dei pazienti bilingui 
Dall'analisi dei questionari guidati somministrati ai genitori dei 14 bambini bilingui
inclusi nello studio (Tabella 8), il cui modello per esteso è riportato in Appendice 1,
emergono  informazioni  pertinenti  il  livello  di istruzione,  l'occupazione,  la
competenza linguistica  in  italiano,  la  tipologia  di  comunicazione  utilizzata  nelle
relazioni  intra-familiari,  l'accesso  ai  servizi  socio-assistenziali  e  il  progetto
migratorio della famiglia.
Mediamente i genitori dei bambini bilingui si trovano in Italia da 11,4 anni ± 4,1
anni. 
Riguardo il  livello di istruzione, 3 hanno il  titolo di scuola elementare,12 hanno
conseguito il titolo di scuola media inferiore, 10 il titolo di scuola media superiore e
2 sono laureati.
Le madri sono per la maggior parte casalinghe, mentre i padri, quasi tutti lavoratori,
svolgono per lo più l'attività di operaio. 
Mediamente la conoscenza della lingua italiana risulta essere migliore tra i padri,
migrati in Italia da più anni e adattatisi linguisticamente per fini lavorativi, rispetto
che tra le madri. La comunicazione con i figli ipoacusici impiantati è instaurata da
12 genitori solo in italiano, da 12 genitori in italiano e nella lingua di origine e da 3
genitori soltanto nella  lingua di  origine.  La comunicazione con gli  altri  membri
della famiglia avviene invece per 12 genitori nella lingua nativa, per 13 genitori in
entrambe le lingue e e per 2 genitori soltanto in italiano.  
Tutti i bambini bilingui del nostro campione di studio sono inseriti in un percorso
socio-assistenziale ben organizzato che li sostiene sia da un punto di vista scolastico
che terapeutico. Tutti frequentano regolarmente la scuola affiancati da un'insegnate
di sostegno e tutti sono inseriti in un percorso riabilitativo logopedico.
La maggior  parte  delle coppie  di  genitori  intervistati  reputano molto importante
l'apprendimento della lingua nativa da parte dei propri figli. Il progetto migratorio di
molte  famiglie prevede di restare in Italia anche per gli anni futuri.
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Discussione
Negli ultimi anni l'Italia ha assistito a un profondo cambiamento della sua struttura
sociale: da nazione di emigranti è diventata una nazione ricca di immigrati. Così, se
negli  anni  '60  del  secolo  scorso  erano  diffusi  i  dialetti,  e  l'introduzione  della
televisione è servita ad uniformare l'utilizzo della lingua Italiana, nel XXI secolo,
accanto  all'italiano,  si  parlano  le  più  svariate  lingue:  dall'arabo  al  cinese,
dall'albanese al rumeno, senza dimenticare il filippino, lo spagnolo e numerosi altri
idiomi. 
Sempre più frequentemente nei nostri centri di audiologia giungono all'osservazione
bambini  stranieri  che  necessitano  di  essere  inseriti  in  un  percorso  diagnostico-
protesico e riabilitativo. 
Ad  oggi  in  letteratura  sono  presenti  soltanto  pochi  studi  che  confrontano  le
performance  percettivo-linguistiche di bambini impiantati bilingui con quelle dei
monolingui.
La maggior parte della letteratura fino ad oggi prodotta sostiene che non sussistano
differenze  sostanziali  nell'apprendimento  linguistico  dei  bambini  impiantati
monolingui  e  bilingui39,40,41,42,43.  Secondo  la  posizione  più  largamente  condivisa
infatti,  lo  sviluppo  comunicativo-linguistico  dei  bambini  impiantati,  diventa
ottimale  qualora  la  diagnosi  sia  effettuata precocemente,  i  familiari  abbiano una
buona  competenza  linguistica  e  i  bambini  siano  sottoposti  a  una  riabilitazione
intensiva, indipendentemente dall'inserimento in un contesto monolingue o bilingue.
In  particolar  modo,  Waltzman et  al.  (2003)39 affermano che lo  sviluppo di  altre
lingue  orali  (L2),  oltre  alla  lingua  madre  del  bambino  (L1),  non  sembrerebbe
pregiudicare l'abilità comunicativa nella prima lingua.
McConkey  Robbins  et  al.  (2004)40 sostengono  che  i  bambini  che  vivono  in  un
ambiente bilingue presentano una buona acquisizione linguistica (sia in L1 che in
L2)  che  risulta  sovrapponibile  all'acquisizione  linguistica  ottenuta  dai  coetanei
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normoudenti bilingui. 
Anche Thomas et al. (2008)41 con il proprio studio rilevano che a distanza di 24
mesi dalla procedura di impianto cocleare, non vi sia alcuna differenza significativa
tra i bambini impiantati esposti a due lingue rispetto ai bambini monolingui.
Lo studio condotto da Yim (2012)42 evidenzia che i punteggi nei test effettuati per
saggiare  le  competenze  linguistiche  in  L1  del  campione  di  pazienti  pediatrici
esaminato, aumentano con l'età, concordemente  con le performance raggiunte dai
bambini bilingui normoudenti. 
Infine  anche  nel  recente  studio  di  Bunta  e  Douglas  (2013)43,  i  risultati  dei  test
somministrati indicherebbero che l'apprendimento di due lingue non ostacolerebbe
le prestazioni linguistiche in L1 in presenza di un intervento riabilitativo efficace
per entrambe le lingue (L1 e L2). 
A fronte di questa visione ottimistica non mancano però posizioni contrastanti44,45. 
Uno studio tedesco del 2011 (Teschendorf et al.)44 giunge ad una conclusione ben
diversa dalle precedenti. Secondo tali autori infatti, la maggior parte dei bambini
che crescono in ambiente bilingue hanno delle performance linguistiche peggiori
rispetto  ai  pazienti  monolingui.  Nello  studio  si  afferma  che  anche  i  bambini
impiantati  possono  raggiungere  degli  ottimi  risultati  nell'acquisizione  di  una
seconda lingua,  sottolineando però che ciò rappresenti  più un'eccezione che una
regola.
Successivamente anche lo studio italiano condotto da Nassif et al. (2012)45  rileva
che le prestazioni linguistiche dei bambini bilingui impiantati risulterebbero essere
nettamente inferiori a quelle dei coetanei provenienti da un ambiente monolingue.
La principale spiegazione risiede nella scarsa abilità in famiglia nell'uso della lingua
italiana che porta all'acquisizione di una capacità espressiva limitata sia lessicale
che sintattica. 
Basandoci sugli studi presenti in Letteratura, abbiamo voluto effettuare uno studio,
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condotto presso il Centro Impianti Cocleari dell'Università di Pisa diretto dal Prof.
Stefano Berrettini,  per testare le performance linguistiche di un gruppo di bambini
bilingue,  affetti  da  ipoacusia  neurosensoriale  grave  o  profonda  e  sottoposti  alla
procedura di impianto cocleare e successivamente ad un protocollo riabilitativo.  I
dati ottenuti sono stati poi confrontati con un gruppo di controllo monolingue.
Il  nostro  studio include  14  coppie  di  pazienti  pediatrici  affetti  da  ipoacusia
neurosensoriale  profonda  bilaterale,  caratterizzati  da  una  storia  clinica  simile  e
sottoposti alla procedura di impianto cocleare. 
Ciascuna coppia è costituita da un caso-controllo, ovvero da un bambino nato da
almeno un genitore straniero in Italia o all'estero (bilingue) e da un bambino nato da
genitori italiani in Italia (monolingue). 
La decisione di accoppiare i pazienti, in accordo ad altri studi inerenti all'argomento
presenti  in  Letteratura  (Thomas  et  al.  (2008)41;  Bunta  e  Douglas  (2013)43) è
finalizzata a minimizzare il grado di variabilità tra i due diversi gruppi di pazienti
analizzati e comparati, rendendo così omogeneo il campione esaminato.
I  criteri  di  abbinamento  delle  coppie  bilingue-monolingue  sono  stati:  età  alla
diagnosi del deficit uditivo, età alla prima protesizzazione, età all'impianto cocleare
(Tabella 6).
A differenza  degli  studi  condotti  da  Yim (2012)42,  Bunta  e  Douglas  (2013)43 e
Waltzman et  al.  (2003)39 che hanno deciso di  selezionare  un campione bilingue
caratterizzato dalla stessa lingua nativa (L2) e in accordo invece con quanto fatto
Teschendorf  et  al.  (2011)44,  Thomas  et  al.  (2008)41,  McConkey  Robbins  et  al.
(2004)40 e Nassif  et  al.  (2012)45 è stato selezionato un campione bilingue in cui
fossero rappresentate lingue diverse: arabo (3), cinese (2), albanese (2), bengalese
(2), spagnolo (1), portoghese (1) e russo (1), in modo tale da renderlo non dissimile
dalla  popolazione generale  straniera  presente  sul  territorio  nazionale  (che risulta
essere molto variegata sia da un punto di vista etnico che culturale e linguistico) ed
ottenere così  dei  risultati  che potessero rispecchiare meglio la  realtà italiana del
problema. 
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Per quanto il background socio-culturale della popolazione bilingue non sia stato
considerato tra i criteri di selezione della popolazione esaminata, da quanto emerge
dal “Questionario guidato per i genitori dei bambini Bilingui” (Tabella 8), notiamo
che  anche  questo  aspetto  risulta  essere  una  buona  “fotografia”  della  condizione
della popolazione italiana generale bilingue, essendo presenti famiglie più disagiate
e  con  un  profilo  culturale  peggiore  e  famiglie  più  abbienti  con  un  livello  di
istruzione più alto.  
Inoltre, il nostro campione di studio (27 pazienti totali) risulta essere più numeroso
della maggior parte degli studi esaminati. Soltanto lo studio di   Teschendorf et al.
(2011)44  e  quello  di  Bunta  e  Douglas  (2013)43  esaminano  una  popolazione  più
consistente (rispettivamente 40 e 93 pazienti) . 
Mentre nella maggior parte dei bambini bilingui (9 su 14 esaminati) è stato possibile
eseguire una valutazione del linguaggio con test strutturati per quanto concerne L1
(italiano), le competenze nella lingua nativa (L2) sono state indagate esclusivamente
per mezzo della SOLOM, compilata dall'esaminatore stesso qualora i genitori dei
bambini bilingui comprendessero l'italiano, o per mezzo di un mediatore linguistico
nel caso in cui i genitori non lo comprendessero. 
L'analisi  dei  risultati  ottenuti  nei  diversi  test  strutturati  utilizzati  per  saggiare  le
abilità  percettivo-linguistiche  in  italiano  (L1)  dei  bambini  bilingui impiantati
rispetto ai monolingui evidenzia delle disparità tra i due gruppi studiati.
Per  quanto  riguarda  la  produzione  lessicale  e  la  comprensione  morfosintattica
possiamo  constatare  che  tendenzialmente  sono  i  componenti  monolingui  della
coppia a ottenere i risultati migliori. 
Soltanto  nei  test  effettuati  per  valutare  la  comprensione  lessicale  notiamo  la
tendenza opposta, ovvero, che i bambini bilingui ottengono risultati migliori rispetto
alla  controparte  monolingue. Una  plausibile  spiegazione  di  ciò, la  possiamo
ritrovare  esaminando  il  Questionario  guidato  per  i  genitori  dei  bambini  bilingui
(Tabella 8). 
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Ciò che emerge  è che sono i bambini bilingue (soprattutto T.J.e C.J.) che hanno i
genitori stanziati in Italia da più anni, con un livello di istruzione medio-elevato e
con livelli di competenza in italiano da discreto ad ottimo, che ottengono i risultati
linguistici migliori rispetto al resto del gruppo di appartenenza. 
D'altro canto, i test strutturati  richiedono la collaborazione del bambino e possono
essere  quindi  gravati  da  problematiche  comportamentali  e  di  caduta  dei  tempi
attentivi e ciò dunque non esclude che i migliori o peggiori risultati totalizzati nelle
diverse prove della batteria  di test prevista dalla seduta di follow-up, siano legati
alla  maggiore  o  minore  collaborazione  e  attenzione  del  paziente  esaminato  e
dall'ordine di somministrazione dei test. Laddove il/la bambino/a abbia presentato
problematiche comportamentali, si sono registrate le performance migliori quando i
livelli di compliance sono stati massimi, le peggiori quando il bambino ha smesso di
collaborare. 
Sebbene la media dei risultati conseguiti nelle diverse aree del linguaggio (Figura 7)
- comprensione lessicale, produzione lessicale e comprensione morfosintattica - non
abbiano  evidenziato  differenze  statisticamente  rilevanti  tra  bambini  bilingui  e
monolingui  (rispettivamente:  p=46,  p=0,18,  p=0,1),  occorre  puntualizzare  che  i
risultati migliori sono stati ottenuti prevalentemente dai bambini monolingui. 
Anche  i  risultati  ottenuti  nella  valutazione  del  linguaggio  da  altri  Autori  come
Thomas et al. (2008)41 e Bunta e Douglas (2013)43 sono risultati non significativi. 
La mancanza di significatività statistica dei test da noi eseguiti, può essere legata a
diversi fattori.
Da  una  parte  infatti,  è  stato  necessario  utilizzare  test  diversi  a  seconda  dell'età
anagrafica  del  bambino e  delle  specifiche difficoltà  del  caso (per  i  bambini  più
piccoli è stato utilizzato il TPL, il TFL e il Test di Miller modificato; per i bambini
più grandi il test INPEE, il PPVT e il TCGB); la scelta di strumenti di valutazione
differenti,  le difficoltà comportamentali e le scarse abilità linguistiche del nostro
campione di studio possono aver influenzato l'esito delle analisi effettuate. 
D'altro canto questi risultati sono stati influenzati anche da fattori socio-culturali ed
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economici delle famiglie di origine che non hanno garantito la completa adesione al
calendario delle visite di controllo previsto nel post-intervento di IC.
Bisogna  poi  sottolineare  che  non  abbiamo  rilevato  differenze  statisticamente
significative  di  percezione  sonora  dei  due  gruppi  di  pazienti  (bilingue  e
monolingue).
Infatti, l'effetto positivo dell'impianto cocleare è avvalorato dai risultati ottenuti nel
PCVRAR che non mostrano differenze statisticamente significative né per le abilità
percettive in quiete (p=0,3),  né per le  abilità percettive nel rumore (p=0,4).  Tali
abilità sono ottime in entrambi i  gruppi; il riconoscimento medio delle parole in
quiete dei bilingui e dei monolingui è del 96,6% ± 1,6% mentre il riconoscimento
medio delle parole in ambiente rumoroso è pari all'84,7% ± 3,1%. 
Inoltre, mentre la PTA (pure tone average) media pre-IC senza protesi in campo
libero  dei  pazienti  esaminati  risultava  essere  di  97,8  ±3,6  dB HTL,  quella  con
protesi acustiche pre-IC è risultata essere di 71,5 ± 18,8 dB HTL ed è ulteriormente
migliorata in seguito all'impianto cocleare raggiungendo un valore medio di 31,1 ±
8,5 dB HTL (Tabella7). Ciò sta ad indicare che tramite l'intervento protesico tali
pazienti sono passati mediamente da un stadio di ipoacusia profonda ad uno stadio
di ipoacusia lieve.
Infine, i criteri di inclusione dei pazienti nello studio e di formazione delle coppie,
escludono la possibilità che le differenze riscontrate siano legate alle caratteristiche
della popolazione esaminata, in quanto molto omogenee. 
L'utilizzo della scala SOLOM (Montebello, 1978)52 si è dimostrato più idoneo ai
fini della valutazione delle competenze comunicativo-linguistiche. La Student Oral
Language Observation Matrix è stata utilizzata in 4 dei 7 studi precedentemente
esaminati39,40,41,44   (in tre casi su quattro è stata utilizzata soltanto per la valutazione
della  lingua  nativa  L2,  soltanto  Thomas  (2008)41 la  ha  utilizzata  sia  per  la
valutazione di L1 che di L2). 
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La compilazione della SOLOM infatti, non richiede la collaborazione del bambino e
non risente quindi di buona parte delle variabili che interferiscono nell'esecuzione di
un  test  strutturato  (problematiche  comportamentali,  caduta  dei  tempi  attentivi,
risposte casuali).  
Questo  esame ha  evidenziato  differenze  statisticamente  molto  significative  (p  <
0,0001) in termini di performance linguistiche nei due gruppi di soggetti studiati; in
particolar  modo,  le  abilità  di  linguaggio  dei  bambini  monolingui  risultano
decisamente migliori rispetto ai bambini bilingui. Inoltre, dal grafico riportato in
Figura  9 risulta  che il  punteggio medio totalizzato dai  bambini  bilingue nelle 5
diverse aree del linguaggio saggiate per L1 (italiano) è di 2,5 ± 0,3, per L2 (lingua
nativa) è di 1,02 ± 0,3, mentre la controparte monolingue totalizza mediamente un
punteggio di 3,9 ±0,08 (p < 0,0001).
Il punteggio medio complessivo ottenuto alla SOLOM, derivato dalla somma dei
punteggi  ottenuti  nelle  5  diverse  aree  del  linguaggio  esaminate  (comprensione,
fluenza,  vocabolario,  pronuncia,  grammatica),  è  di   19,7/25 ± 5,8 per i  bambini
monolingui a fronte di un punteggio medio complessivo di 14,1/25 ± 4,9 in L1 e di
8/25 ± 3,9 in L2 per i bambini bilingui. 
Confrontando  il  punteggio  totale  dei  singoli  pazienti  bilingui  (in  L1  e  L2)  e
monolingui  riportati  nella  Tabella  9  con  le  quattro  categorie  di  competenza
linguistica previste dalla scala SOLOM (punteggio totale tra 5 e 11 = prima fase o
fase  di  produzione  precoce;  punteggio  tra  12  e  18  =  seconda  fase  o  fase  di
emergenza delle prime parole; punteggio tra 19 e 24 = terza fase o fase di fluenza
intermedia;  25  punti  =  quarta  fase  o  fase  di  fluenza  avanzata),  notiamo  che  i
bambini monolingui si trovano in maggior parte nella categoria più avanzata dello
sviluppo linguistico o “fase di fluenza avanzata”, mentre i bambini bilingui sono
distribuiti prevalentemente nelle due categorie più basse, con soli 3 soggetti nella
fase di fluenza intermedia per quanto concerne la lingua italiana mentre,  per L2
(lingua nativa), quasi tutti i bambini bilingui si posizionano sul gradino più basso e
quindi nella fase meno evoluta dello sviluppo del linguaggio. 
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I migliori risultati ottenuti alla SOLOM dai bambini bilingui in italiano piuttosto
che nella lingua di origine familiare sono in accordo con i risultati ottenuti in L1 ed
L2   dai  bambini  bilingui  esaminati  nello  studio  di  Thomas  et  al.  (2008)41 e
verosimilmente trovano spiegazione nella maggior esposizione alla lingua italiana
sia  in  ambito  domestico  che  scolastico  e  nel  supporto logopedico.  Sia  il  nostro
studio che lo studio sopra citato hanno riscontrato migliori  risultati  da parte dei
pazienti monolingui. 
Anche i risultati ottenuti dai pazienti bilingui in L2 esaminati da Waltzman et al.,
McConkey et al. e Teschendorf et al. nei rispettivi studi39,40,44  sono in linea con i
nostri e mostrano che la maggior parte dei bambini bilingui impiantati si trovano in
fase  1  o  fase  di  produzione  precoce. Soltanto  pochi  bambini  bilingui  esaminati
sarebbero in grado di sviluppare competenze linguistiche buone in L2 e ciò avviene
con il passare del tempo.
Nel nostro studio, solo in quei pochi casi  in cui i bambini sono esposti ad entrambe
le lingue (italiano e lingua nativa) in maniera bilanciata o nei casi in cui la lingua
nativa  risulta  essere  quella  prevalentemente  utilizzata  nei  dialoghi  intra-familiari
(T.L., L.J.), le capacità linguistiche nella lingua di origine risultano essere uguali o
migliori rispetto a quelle in italiano.
Limiti dello Studio
La valutazione della lingua nativa (L2) del campione esaminato è stata eseguita
solamente con la scala di valutazione SOLOM. Una valutazione diretta,  con test
strutturati  del  linguaggio  per  L2  avrebbe  reso  necessaria  la  presenza  di  un
esaminatore competente in 8 lingue diverse oltre all'italiano. 
Inoltre, a causa di disturbi comportamentali di parte della popolazione esaminata,
non è stato possibile somministrare i test strutturati per la valutazione della lingua
italiana a parte del campione bilingue esaminato (5 bambini su 14). 
Altro  limite  dello  studio  è  rappresentato  dalla  mancata  adesione  dei  pazienti
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bilingue  al  calendario  di  follow-up pos-IC previsto  da  protocollo.  I  risultati  dei
ripetuti test, ci avrebbero permesso di valutare la progressione delle performance
linguistiche dei bambini bilingui nel tempo. 
Ciò nonostante, la comparazione dei risultati ottenuti dai bambini bilingui nei test di
valutazione del linguaggio che abbiamo potuto effettuare rispetto a quelli raggiunti
dalla controparte monolingue della stessa età uditiva, ci ha permesso comunque di
ottenere dati significativi in merito alla migliore acquisizione linguistica dei soggetti
monolingui rispetto a quelli bilingui.
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Conclusioni
I risultati del nostro studio, che ha valutato le performance linguistiche conseguite
da un campione di 27 pazienti pediatrici ipoacusici (14 bilingui e 13 monolingui)
sottoposti  a procedura di  impianto cocleare,  evidenziano prestazioni migliori  nella
popolazione monolingue rispetto a quella bilingue esaminata.
I risultati del PCVRAR riguardanti le abilità percettive dei due gruppi di pazienti
non dimostrano differenze statisticamente significative. La percezione verbale sia
nel rumore che nella quiete risulta ottima e piuttosto uniforme in entrambi i gruppi e
dunque le problematiche di acquisizione linguistica riscontrate nei pazienti bilingui,
non sono imputabili a  problemi percettivi.
Le differenze riscontrate nei risultati  dei test strutturati  in italiano, esaminanti le
aree linguistiche della comprensione lessicale, della comprensione morfosintattica e
della   produzione  lessicale,  non  sono  statisticamente  significative  ma  sembrano
comunque sottolineare una migliore acquisizione linguistica dei controlli italiani sui
casi bilingui. 
Differenze statisticamente rilevanti (p< 0,0001) sono state invece riscontrate nella
compilazione  della  scala  SOLOM che  valuta  le  seguenti  5  aree  del  linguaggio:
comprensione, fluenza, vocabolario, pronuncia e grammatica. I risultati ottenuti dai
bambini monolingui risultano essere decisamente migliori rispetto a quelli ottenuti
dalla controparte bilingue sia in L1 (italiano) che in L2 (lingua nativa). 
I bambini bilingui esaminati risultano aver sviluppato, nella maggior parte dei casi,
competenze linguistiche maggiori in italiano piuttosto che nella lingua nativa e ciò
sembra riflettere la maggior esposizione alla L1 rispetto che alla L2 sia in ambiente
familiare, sia in quello scolastico e di supporto logopedico-riabilitativo. 
Il presente studio si trova in accordo con la tesi del lavoro tedesco di M.Teschendorf
et al. (2011)44 e con lo studio italiano condotto da Nassif et al.(2012)45 mentre risulta
discordante con le conclusioni raggiunte d studi eseguiti in altri paesi (Inghilterra,
Stati Uniti).
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Probabilmente questo è in relazione al fatto che la realtà storica, sociale e politica,
della Germania è più affine alla nostra rispetto a quella degli altri paesi europei ed
extra-europei nei quali sono stati condotti gli altri studi  sull'argomento e che hanno
evidenziato una parità sostanziale in termini di performance percettivo-linguistiche
tra soggetti monolingui e bilingui impiantati. 
Verosimilmente dunque, il deficit di acquisizione linguistica riscontrato nei soggetti
bilingui con impianto cocleare, a parità di condizioni di partenza (età di diagnosi,
età di prima protesizzazione, età di IC) e di qualità di servizio medico, assistenziale
e riabilitativo erogato,  sembrerebbe ascrivibile alla  condizione della popolazione
bilingue in Italia. 
Nonostante infatti circa metà della popolazione mondiale sia bilingue, in Italia così
come in Germania, il bilinguismo è prevalentemente correlato all'immigrazione, ai
circa  5  milioni  di cittadini  stranieri  sul  territorio  nazionale  che,  in  molti casi,
nonostante i servizi socio-assistenziali messi a disposizione dal Servizio Sanitario
Nazionale,  non  hanno  un  livello  di  istruzione,  di  competenza  linguistica  e   le
possibilità  economiche  necessarie  al  fine  di  sostenere  il  percorso  protesico-
riabilitativo di un  figlio ipoacusico.
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Appendice 1 - Questionario per pazienti bilingue del Centro
Impianti Cocleari di Pisa
NOME_______________________            COGNOME___________________
NATO IL__________         A___________
Domande rivolte ai genitori:
MADRE:
Nome___________________ Cognome___________________
Nata il__________________  a__________________
Titolo di studio______________________
Occupazione_______________________
1. Da quanti anni vive in Italia?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
__________
2. Il suo livello linguistico italiano è:
 Insufficiente, non capisco e non parlo l’italiano
 Sufficiente, riesco a capire e dire solo qualche parola, non riesco a sostenere 
una conversazione senza l’aiuto di un familiare che mi faccia da interprete 
 Buono, riesco a parlare anche con persone estranee ma solo se mi parlano 
usando un linguaggio semplice (parole ad alta frequenza d’uso, frasi brevi e 
sintatticamente semplici)
 Discreto, non ho nessuna difficoltà a parlare italiano fatta eccezione per alcuni
argomenti particolari 
 Ottimo, il mio livello linguistico in italiano è pari a quello della mia lingua 
madre
3. In che lingua parla quando si rivolge a suo figlio?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
________________________________________________________________
_______________
4. In che lingua parla quando si rivolge agli altri membri della famiglia 
(figli, coniuge ecc)?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
________________________________________________________________
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PADRE:
Nome___________________ Cognome___________________
Nata il__________________  a__________________
Titolo di studio______________________
Occupazione_______________________
5. Da quanti anni vive in Italia?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
__________
6. Il suo livello linguistico italiano è:
 Insufficiente, non capisco e non parlo l’italiano
 Sufficiente, riesco a capire e dire solo qualche parola, non riesco a sostenere 
una conversazione senza l’aiuto di un familiare che mi faccia da interprete 
 Buono, riesco a parlare anche con persone estranee ma solo se mi parlano 
usando un linguaggio semplice (parole ad alta frequenza d’uso, frasi brevi e 
sintatticamente semplici)
 Discreto, non ho nessuna difficoltà a parlare italiano fatta eccezione per alcuni
argomenti particolari 
 Ottimo, il mio livello linguistico in italiano è pari a quello della mia lingua 
madre
7. In che lingua parla quando si rivolge a suo figlio?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
________________________________________________________________
_______________
8. In che lingua parla quando si rivolge agli altri membri della famiglia 
(figli, coniuge ecc)?
________________________________________________________________
________________________________________________________________
________________________________________________________________
_______________
9. Suo figlio/a frequenta
 Asilo
 Scuola materna primaria
 Scuola materna secondaria
 Scuola elementare (specificare la classe__________)
 Scuola media inferiore (specificare la classe__________)
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 Scuola media superiore (specificare la classe__________)
 Liceo/ Istituto preofessionale (specificare la classe__________)
10. Specificare il numero di ore settimanali in cui il bambino sta a scuola
________________________________________________________________
_____
11. Suo figlio/a è seguito da un’insegnante di sostegno? 
 SI (specificare il numero di ore_________)  NO
12. Suo figlio/a è seguito da un’assistente specialistica alla comunicazione? 
 SI (specificare il numero di ore_________)  NO
13. Usufruite di servizi domiciliari ( educatori/terapisti/pedagogisti che 
vengono a svolgere servizio presso la vostra abitazione) ?
 SI (specificare il tipo di intervento e il numero di ore _________________)  
NO
14.  Suo figlio/a frequenta regolarmente l’ambulatorio logopedico? 
 SI (specificare il numero di ore__________)  NO
15.  La famiglia frequenta la comunità straniera di appartenenza dei/del 
genitori/e?
 SI (specificare con che frequenza___________________________________ 
 NO
16.  Suo figlio/a è iscritto a corsi che lo alfabetizzano in L1? 
 SI (specificare il numero di ore settimanali e il periodo dell’anno in cui 
frequenta il corso___________________________________  NO
17. Che valore attribuite al mantenimento della vostra lingua d’origine?
 Basso, non abbiamo intenzione di insegnare a nostro/a figlio/a la nostra lingua
 Medio,non è fondamentale che nostro/a figlio/a parli la nostra lingua ma 
abbiamo comunque intenzione di provare a insegnargliela
 Alta, è fondamentale che nostro/a figlio/a impari la nostra lingua
18. Con che frequenza rientrate nel vostro paese di appartenenza?
 Mai
 1 volta all’anno
 2-3 volte l’anno
 Altro___________________________________________________
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19. Qual è il progetto migratorio della famiglia?
 Non abbiamo intenzione di tornare a vivere nel nostro paese d’origine
       Sicuramente in futuro torneremo a vivere nel nostro paese d’origine
 Al momento non abbiamo un progetto definito
 Altro __________________________________________________
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